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Geleitwort 


zum  Gedächtnis  von  Ernst  Schwalbe. 

Da  nun  die  Fortsetzung  von  Ernst  Schwalbes  Werk  „Mor- 
phologie der  Mißbildungen  des  Menschen  und  der  Tiere"  in  treue 
Hände  gelegt  und  damit  gesichert  ist,  darf  bei  dieser  Gelegenheit 
auch  des  Schöpfers  erwähnt  und  gezeigt  werden,  wie  er  sich  von 
früh  auf  die  Eignung  zu  diesem  Werk  erwarb.  Wie  die  Widmung 
an  Julius  Arnold  und  Gustav  Schwalbe  zeigt,  sind  die  stärksten 
Einflüsse  und  Eindrücke  von  Heidelberg  und  Straßburg  ausgegangen. 
Nach  seiner  Schulzeit  am  französischen  und  Friedrich  Werderschen 
Gymnasium  in  Berlin  wandte  sich  Ebnst  Schwalbe  1890  nach 
Straßburg,  wo  ihn  besonders  Goettes  Zoologie  und  G.  Schwalbes 
Anatomie  fesselten.  In  Heidelberg  hat  am  stärksten  Gegenbaub  auf 
ihn  eingewirkt,  der  noch  einmal  die  Morphologie  im  weiten  Sinne 
Goethes  als  die  Bildung  und  Umbildung  organischer  Naturen  zu 
einem  mächtigen  Bau  zusammengefügt  und  dadurch  der  Anatomie 
neuen  Geist  eingehaucht  hatte.  Das  war  der  Geist,  mit  dem  E.  Schwalbe 
an  die  Darstellung  der  Mißbildungen  ging,  mit  der  er  sich  sein 
Denkmal  setzte.  Mit  Gegenbaues  Schülern  Mauree,  Goeppert  und 
Klaatsch  stand  er  in  regem  Verkehr.  Bei  Klaatsch  haben  wir  mit- 
einander vergleichende  Anatomie  gehört.  Dann  haben  Klaatsch  und 
Schwalbe  wiederum  bei  mir  Mißbildungen  gehört,  an  die  sich  oft 
durch  Klaatschs  lebhafte  und  leidenschaftliche  Anteilnahme  anregende 
Diskussionen  anschlössen.  Julius  Abnold  selber  hat  ihn  offenbar 
nachdrücklich  auf  die  Mißbildungen  hingewiesen,  denn  seine  Viel- 
seitigkeit umspannte  auch  dieses  Gebiet;  besitzt  doch  das  pathologische 
Institut  Heidelberg  wertvolle  Doppelmißbildungen,  die  Arnold  zum 
Teil  in  Schaubuden  auf  Jahrmärkten  erstanden  hatte,  zudem  eine 
große  Zahl  Herzmißbildungen,  die  von  Hebxheimer  in  seinem  Beitrag 
Verwendung  gefunden  haben. 

Der  Einfluß  der  Anatomie  liegt  auf  der  Hand.  Nur  die  ge- 
naueste Präparation  und  Beschreibung  mit  Hilfe  aller  anatomischen 
Methoden  wie  der  Injektion  und  der  Durchleuchtung  können  die 
B'ragen  beantworten:  Wo  beginnt  die  Formveränderung,  ist  sie  ange- 
boren und  liegt  sie  außerhalb  der  Variationsbreite  der  Art  (Species)  ? 
So  sind  die  Mißbildungen  ein  Grenzgebiet  von  Anatomie  und  patho- 
logischer Anatomie,  das  von  beiden  Disziplinen  gepflegt  und  abge- 
handelt wird.  Nur  eine  ständige  sorgfältige  Vergleichung  mit  dem 
Normalen  weist  der  Mißbildung  als  der  Formveränderung  ihren  ge- 
nauen Platz  nach  Art,  Grad  und  Maß  der  Abweichung  an.  Ein  Blick 
in  Schwalbes  Werk  zeigt,  wie  genau  er  darin  verfahren  ist. 
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Vor  allem  hatdievergleichendeAnatomieder  Mißbildungs- 
lehre viel  zu  sagen.  Sie  bestimmt  die  Variabilität,  Variation  der 
Arten,  Heredität  im  Sinne  der  Transformations-  und  Deszendenzlehre 
und  trifft  sich  auf  diesem  Felde  mit  der  Anthropologie,  die  ja 
auch  die  Variationsbreite  der  körperlichen  Beschaffenheit  des  Menschen 
bestimmt,  indem  sie  Normen  sucht,  um  die  Anomalie  daran  zu  messen 
(Riese  und  Zwerg).  Es  ist  sinnvoll,  daß  Schwalbes  Dissertation 
Arterienvarietäten  behandelte,  denn  so  kam  er  früh  darauf,  daß  die 
Grenze  zwischen  Mißbildung  und  Variation  fließend  und  un- 
scharf ist.  Kommt  noch  hinzu  die  verschwommene  Grenze  zwischen 
Miß-  und  Neubildung  (Geschwulst),  so  ergibt  sich,  daß  jeder 
Mensch  Träger  einer  Mißbildung  ist,  zumal  wenn  man  die  Gewebs- 
mißbildungen  und  Organanomalien  hinzurechnet.  Die  stärkste  Wirkung 
der  vergleichenden  Anatomie  auf  die  Mißbildungslehre  liegt  aber  im 
biogenetischen  Grundgesetz,  das  übrigens  Meckel  schon 
ausgesprochen  hat  und  wofür  die  Mißbildungen  die  stärksten  Stützen 
und  Beweise  abgeben.  Man  denke  etwa  an  die  Septumdefekte  des 
Herzens,  wo  Parallelen  zum  Fisch-,  zum  Amphibien-,  zum  Sauropsiden- 
herzen  gefunden  werden,  je  nachdem  das  Septum  ventriculorum  +  atri- 
orum,  oder  bloß  Septum  ventriculorum  fehlen  und  wo  das  offen- 
gebliebene Septum  membranaceuin  an  das  Foramen  Panizzae  der 
Reptilien,  ja  sogar  noch  an  den  Zustand  der  Monotremen  und  Mar- 
supialier  erinnert.  Wenn  das  biogenetische  Grundgesetz  heute  harte 
Anfeindung  erfährt,  auf  dem  Felde  der  Mißbildungen  findet  es 
seine  eigenartige  Bestätigung  und  wird  hier  wohl  weiterhin  frucht- 
bar bleiben. 

Die  Zoologie  berührt  sich  in  ihrem  Einfluß  natürlich  mit  der 
vergleichenden  Anatomie,  wie  denn  z.  B.  in  Heidelberg  sowohl  von 
Bütschli  wie  von  der  GEGENBAtiRschen  Schule  vergleichende  Anatomie 
gelesen  worden  ist,  wobei  sich  die  Zoologie  naturgemäß  mehr  an  die 
Wirbellosen  gehalten  hat.  Die  zoologische  Betrachtung  führt  zu  einer 
vergleichenden  Teratologie,  deren  Spuren  wir  in  Schwalbes  Werk  auf 
Schritt  und  Tritt  finden.  Man  denke  etwa  an  die  zahlreichen  Doppel- 
bildungen schon  bei  Fischen,  dann  aber  besonders  bei  Säugern.  Diese 
ungeheure  Verbreitung  der  Doppelbildungen  und  gewisser  typischer 
Einzelmißbildungen  führt  zu  der  Annahme  einer  Gesetzlichkeit 
der  Mißbildungen  bei  aller  individuellen  Eigenartigkeit  des  einzelnen 
Vorkommnisses.  Trotz  aller  Formenfülle  und  Verschiedenheit  der 
Einzelfälle  wird  doch  eine  Systematik  der  Teratologie  möglich. 

Von  größter  Fruchtbarkeit  erwies  sich  die  Entwicklungs- 
geschichte. Wenn  es  auch  allenfalls  postembryonale  Mißbildungen 
gibt,  so  muß  doch  für  die  meisten  Mißbildungen  die  Geburt  als 
obere  Grenze  gelten  und  die  angeborene  Formveränderung  betont 
werden.  So  wird  die  Entwicklungsgeschichte  geradezu  von  der  Ent- 
wicklungsstörung beleuchtet,  verdeutlicht  und  erläutert,  da  die  Form 
auf  einem  Stadium  der  Ontogenese  eines  Organs  festgehalten  und  in 
der  Weiterentwicklung  gehemmt  wird  (Hasenscharte,  Spalten,  Des- 
census  testiculi).  Das  ist  ein  Gedanke,  den  William  Harvey  schon 
gefaßt,  Joh.  Friedr.  Meckel  in  ein  System  gebracht  und  den  Schwalbe 
zur  Lehre  vom  teratogenetischenTerminationspunkt  (oder 
-Periode)  ausgebildet  hat.  Der  Grundsatz  der  organbildenden  Keim- 
bezirke (His)  führt  Schwalbe  zur  Feststellung  einer  bestimmten 
Embryonalzeit,    zu   der    spätestens   die    (unbekannte)  mißbildende, 
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störende  Ursache  eingewirkt  haben  muß,  um  die  vorhandene  Form- 
veränderung hervorzubringen.  Jene  störenden  Eingriffe  in  die  Ent- 
wicklung, die  kausale  Genese,  kennen  wir  nicht  oder  nur  in  sel- 
tenen Fällen  und  im  Experiment.  Aber  die  formale  Genese  als 
individuelle  Entwicklungsgeschichte  der  besonderen  Mißbildung  stellt 
uns  vor  die  Frage:  Wann  hat  die  Störung  eingesetzt?  Die  Antwort 
auf  diese  Frage  ist  die  Festsetzung  des  teratogenetischen  Terminations- 
punktes,  der  spätesten  Frist  mit  Begrenzung  nach  der  Geburt  hin, 
zu  der  das  Hemmnis  eingegriffen  hat.  Zum  Vorschein  kann  die 
Mißbildung  erst  kommen  mit  Entfaltung  der  organbildenden  Keim- 
bezirke. Die  teratogenetische  Terminationsperiode  ist  also  die  spätest 
mögliche  Entstehungszeit,  aber  die  Entstehung  könnte  auch  früher 
eingesetzt  haben.  Hemmungsbildung  ist  entweder  Wachstumsstillstand 
(infantiler  Uterus)  oder  gehemmte  Rückbildung  (Thymuspersistenz) 
oder  gehemmte  Lageveränderung  (Leistenhoden),  sie  stellt  im  allge- 
meinen embryonale  Entwicklungszustände  dar,  die  festgehalten  und 
stecken  geblieben  sind.  Aber  sie  bestehen  durchaus  nicht  immer  in 
einem  Defekt,  sondern  oft  in  einem  Ueberschuß  (Exzeß)  wie  z.  B. 
persistierendem  Urachus  und  Vena  cardinalis. 

Solche  Betrachtungen  zeigen  das  Unzulängliche  früherer  Ein- 
teilungsgründe der  Mißbildungen,  wie  Verwachsung  und  Spaltung 
(bei  Ahlfeld),  weil  die  Verwachsung  auch  mangelhafte  Trennung, 
Spaltung  mangelhafte  Vereinigung  sein  kann,  oder  die  berühmte  alte 
Einteilung  in  Monstra  per  defectum,  per  excessum  und  per  fabricam 
alienam,  die  deshalb  nicht  taugt,  weil  ein  Defekt  ganz  verschiedene 
Bedeutung  haben  kann,  d.  h.  entweder  primärer  Defekt  aus  Mangel 
an  Bildungsmaterial  oder  Folge  einer  sekundären  Zerstörung  aus 
äußeren  oder  inneren  Ursachen  sein  kann.  Endlich  gehen  Defekte 
und  Exzesse  häufig  nebeneinander  her.  Auch  Einteilung  nach  Ver- 
sprengung,  Verlagerung  und  Ausschaltung  embryonalen  Materials  gibt 
keine  sichere  Grundlage,  weil  sich  Heterotopien  mit  Heterotypien 
(abnormer  Entwicklung)  und  mit  Metaplasie  berühren. 

Eine  weitere  Frucht  des  Begriffes  der  teratogenetischen  Ter- 
minationsperiode ist  die  Aufstellung  morphologischer 
Reihen  von  der  normalen  Bildung  angefangen  durch  geringe  Ab- 
weichungen hindurch  bis  zu  den  höchsten  Graden  einer  Mißbildung. 
Diese  morphologische  Reihe  entspricht  einer  entwicklungsgeschicht- 
lichen Reihe,  deren  einzelne  Glieder  sich  durch  den  teratogenetischen 
Terminationspunkt  unterscheiden.  Eine  solche  Reihe  führt  von  einer 
monodermalen  Steißgeschwulst  zum  tridermalen  Sakralteratom,  weiter 
hin  zur  parasitären  inäqualen  Doppelmißbildung  und  endlich  zum 
Pygopagus.  Aehnliche  Reihen  lassen  sich  für  Epignathus,  Epigastrius, 
Acardius,  Craniopagus  durchführen. 

Von  größter  Bedeutung  sollte  die  Entwicklunsmechanik 
mit  den  verwandten  Gebieten  der  Entwicklungsphysiologie, 
experimentellen  Entwicklungsgeschichte  und  experi- 
mentellen Morphologie  für  Schwalbes  Werk  werden.  Wir 
denken  hier  besonders  an  W.  Roux,  O.  und  R.  Hertwig,  Driesch, 
Herbst,  Spemann  und  Braus.  Allen  diesen  Richtungen  gemeinsam 
ist  das  Experiment,  das  unsere  Aufmerksamkeit  auf  die  älteren  Ver- 
suche von  Geoffroy  St.  Hilaire,  Valentin,  Panum,  Dareste  hin- 
lenkt. Das  Experiment  aber  führt  zur  Analyse  der  Teratogenie,  zur 
Sonderung  in  einfache  und  komplexe  Komponenten.  Die 
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Entwicklungsmechanik  ermöglicht  eine  analytische  und  kritische  Me- 
thode und  zwingt  zum  klaren  Durchdenken  und  zur  scharfen  Frage- 
stellung vieler  Probleme  der  Teratologie. 

Der  Entwicklungsmechanik  hat  Schwalbe  auch  die  Anwendung 
der  Begriffe  der  Se  1  bstdifferenzierung  und  der  f  u  n  k  t  i  o  n  el  1  en 
oder  abhängigen  Differenzierung  entnommen  und  gefunden, 
daß  die  beiden  Perioden  zeitlich  nicht  scharf  zu  trennen  seien.  Es 
ist  nicht  möglich,  etwa  den  Abschluß  der  Selbstdifferenzierung  all- 
gemein als  teratogenetischen  Terminationspunkt  zu  bestimmen.  Beide 
Perioden  gehen  nebeneinander  her.  Die  Bedeutung  der  Selbst- 
differenzierung und  abhängigen  Differenzierung  hat  Schwalbe  nament- 
lich an  den  Akardieren  und  den  Teratomen  gezeigt. 

Wenn  auch  die  experimentelle  Morphologieim  Sinne 
von  Spemann  und  Braus  oft  herangezogen  wird,  so  haben  nähere 
persönliche  Beziehungen  zwischen  Schwalbe  und  ihnen  während 
ihrer  Heidelberger  Zeit  nicht  bestanden,  wie  ich  noch  neuerdings  in 
Erfahrung  gebracht  habe. 

Endlich  ist  die  Mißbildungslehre  vielleicht  auch  fruchtbar  für 
die  Geschwulstlehre,  da  Entwicklungsstörungen  und  Wachstums- 
störungen nicht  scharf  zu  trennen  sind',  und  da  die  Annahme  einer 
Mißbildung,  d.  h.  Entwicklungsstörung  von  Geweben  und  Zellen  sehr 
nahe  liegt,  mag  diese  in  Keimversprengung,  Keimausschaltung  oder 
einer  angeborenen  Verschiedenheit  der  Ausgangszellen  der  Geschwulst, 
einer  Keimesvariation  oder  Potenzänderung  bestehen. 

Durch  glückliche  Umstände  begünstigt  und  unter  der  sicheren 
Führung  der  Zoologie,  vergleichenden  Anatomie,  Entwicklungsge- 
schichte und  Entwicklungsmechanik  betrat  Schwalbe  den  Weg,  den 
Marchand  in  der  Enzyklopädie  gewiesen  hatte,  und  erreichte  das  Ziel 
in  der  Morphologie  d  er  M  i  ß  b  i  1  d  u  nge  n  desMenschen  und 
der  Tiere  (1906).  Die  allgemeine  Teratologie  und  die  Doppel- 
mißbildungen hat  er  allein  bewältigt,  zu  der  Darstellung  der  Einzel- 
mißbildungen hat  er  sich  der  Hilfe  von  Mitarbeitern  versichert,  die 
er  zunächst  aus  seiner  Umgebung  des  Heidelberger  Kreises  wählte. 
Er  wußte  eindringlich  und  erfolgreich  zu  werben  im  unerschütterlichen 
Glauben  an  sich  und  seine  Sache.  Zu  solch  gestaltender  Tat  be- 
fähigten ihn  eine  breit  angelegte  Bildung  in  den  Naturwissenschaften, 
die  er  unablässig  pflegte  und  erweiterte.  Sein  wissenschaftliches 
Denken  ist  besonders  an  der  Geologie  geschult,  was  er  selbst  be- 
kannte. Welch  eindrucksvolle  Lehrerin  die  Geologie  ist,  wissen  wir 
ja  von  Goethe  her.  Zu  dieser  naturwissenschaftlichen  Kenntnis  ge- 
sellte sich  eine  Reihe  glücklicher  Tugenden,  die  ihm  zum  Gelingen 
des  Werkes  halfen:  Eine  entschieden  ausgesprochene  Gabe  der  Glie- 
derung eines  bedeutenden  und  verwickelten  Stoffes,  die  Fähigkeit  des 
Aufbaues  und  der  Gestaltung,  Wagemut  und  Unternehmungslust, 
Arbeits-  und  Willenskraft.  So  nach  allen  Seiten  vorbereitet  und 
ausgerüstet  ist  es  ihm  gelungen,  einem  Gebiet,  das  etwas  verkümmert 
war  und  mit  geringer  Liebe  gepflegt  wurde,  neuen  Geist  einzuhauchen 
und  es  zu  frischem  und  fruchtbarem  Leben  anzufachen. 


Paul  Ernst. 
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Die  Mißbildungen  des  Muskelsystems 

(ausschl.  des  Zwerchfells).1) 

Von  Dr.  A.  Binder,  Pforzheim. 

Mit  23  Abbildungen  im  Text. 

Allgemeiner  Teil. 

Die  Mißbildungen  im  Gebiete  des  Muskelsystems  sind  fast  aus- 
nahmslos Defekte  oder  Teildefekte ;  im  wesentlichen  fällt  nur  der  an- 
geborene Schiefhals  aus  diesem  Rahmen.  Deshalb  bedarf  es  für 
dieses  Kapitel  keiner  anderen  Einteilung  als  der  üblichen  nach  Körper- 
regionen. —  Natürlich  kann  es  sich  hier  nicht  darum  handeln,  jeden 
einzelnen  Teil-  oder  Totaldefekt,  der  irgendwo  einmal  beschrieben 
wurde,  zu  erörtern;  es  werden  vielmehr  die  einigermaßen  selbstän- 
digen und  wohlcharakterisierten  angeborenen  Zustände  auf  diesem 
Gebiete  zu  besprechen  sein.  Sehr  schwierig  ist  in  manchen  Fällen 
gerade  bei  den  Muskeln  die  Abgrenzung  gegenüber  der  Varietät,  be- 
sonders da  die  Funktion  bei  sehr  vielen  Defekten  kaum  gestört  ist. 
Es  wird  häufig  mehr  oder  weniger  persönliche  Auffassung  des  Autors 
sein,  ob  er  gewisse  Fälle  als  Mißbildung  oder  als  Varietät  bezeichnet ; 
ein  absolut  sicheres  Unterscheidungsmerkmal  gibt  es  dabei  bekanntlich 
nicht.  So  werden  allgemein  Defekte  wie  die  der  Pyramidales,  eines 
Bicepskopfes,  des  Palmaris  longus  u.  a.  den  Varietäten  zugezählt, 
andererseits  wird  niemand  an  der  Mißbildungsnatur  eines  doppel- 
seitigen Bauchmuskeldefekts  zweifeln.  Schwieriger  liegt  die  Sache 
schon  bei  einem  Muskel  wie  dem  Platysma;  hier  zählt  Schwalbe 
auch  einen  weitgehenden  Defekt  zu  den  Varietäten  in  Anbetracht  der 
Rückbildung  dieses  Muskels  beim  Menschen,  während  ihn  Bluntschli 
als  Mißbildung  betrachtet  (s.  den  betr.  Abschnitt). 

Was  die  Häufigkeit  der  Muskeldefekte  betrifft,  so  liegen 
hier  nur  wenige  Angaben  vor,  so  von  Schlesinger,  der  das  Ver- 
hältnis 1:11000  fand,  von  Overweg  (bei  Aushebungen)  1:4000; 
dieselbe  Zahl  verzeichnete  Ayala  bei  Nachuntersuchung  Kriegs- 
beschädigter (2 : 8000).  Die  letzteren  Angaben  beziehen  sich  natürlich 
nur  auf  das  männliche  Geschlecht,  haben  deshalb  keine  allgemeine 
Gültigkeit.  Uebrigens  ist  das  männliche  Geschlecht  stärker  beteiligt 
als  das  weibliche. 


1)  Diesen  Abschnitt  beabsichtigte  mein  hochverehrter  ehemaliger  Chef  und 
Lehrer  E.  Schwalbe  selbst  zu  bearbeiten.  Die  Mißbildungen  des  Zwerchfells  hat 
Gg.  B.  Gruber  nach  Schwalbes  Tod  übernommen. 


Schwalbe  -  Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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Die  Beobachtungen  von  Muskeldefekten  —  dasselbe  gilt  auch 
vom  Caput  obstip.  congen.  —  sind,  abgesehen  von  Seziersaalnotizen 
früherer  Zeit,  ganz  überwiegend  zufällige  klinische  Befunde,  die  an- 
läßlich eines  Krankenhausaufenthalts  aus  anderen  Gründen,  bei  Muste- 
rungen erhoben  wurden.  Sie  sind  deshalb  auch  fast  ausschließlich  in 
der  klinischen  Literatur  zu  finden.  Pathologisch-anatomische  Unter- 
suchungen bei  Muskeldefekten  sind  äußerst  spärlich  und  vollends  gar 
die  histologischen  (s.  die  einzelnen  Abschnitte).  Mit  den  erwähnten 
alten  Seziersaalnotizen  ist  wenig  anzufangen,  da  sie  mehr  als  Ku- 
riositäten verzeichnet  werden  (z.  B.  von  Wenzel  Gruber)  und  den 
Beobachtern  der  Sinn  für  pathologische  Gesichtspunkte  fehlte.  —  Man 
ist  somit  größtenteils  auf  das  Ergebnis  klinischer  Untersuchungs- 
methoden (Inspektion,  Palpation  und  besonders  elektrische  Unter- 
suchung) angewiesen  und  nicht  zuletzt  auf  die  Erhebung  einer  ge- 
nauen Anamnese,  anläßlich  welcher  es  oft  erst  zutage  kommt,  daß 
der  Fehler  tatsächlich  schon  in  früher  Lebenszeit  bzw.  kurz  nach 
der  Geburt  von  Angehörigen  oder  Arzt  oder  Hebamme  bemerkt 
worden  ist;  wegen  der  schon  erwähnten  meist  geringen  Funktions- 
störung (s.  besonders  Brustmuskeldefekt)  kommt  die  xlnomalie  dem 
Träger  selbst  kaum  zum  Bewußtsein. 

Charakteristisch  für  die  Muskeldefekte  ist  fast  stets  ein- 
seitiges Auftreten  mit  ganz  wenigen  Ausnahmen ;  so  kommt  der 
Bauchmuskeldefekt  fast  stets  doppelseitig  vor,  bei  anderen  wird  ge- 
legentlich Doppelseitigkeit  verzeichnet,  z.  B.  bei  den  Brustmuskeln, 
auch  beim  Trapezius. 

Die  wenigsten  Muskeldefekte  treten  isoliert  auf,  meist  trifft  man 
gleichzeitig  solche  derselben  Region,  manchmal  auch  zusammen  mit 
Defekten  anderer  Muskelgruppen  vergesellschaftet.  Weiterhin  werden 
nicht  allzuselten  gleichzeitig  Anomalien  der  Haut  und  des  Skeletts  in 
derselben  Körpergegend  geseheü,  die  nicht  immer  von  den  Muskel- 
defekten zu  trennen  sind.  Es  ist  deshalb  eine  gewisse  Willkür,  sie 
getrennt  zu  besprechen;  infolgedessen  sind  bisweilen  Uebergriffe 
auf  andere  Gebiete  der  Mißbildungslehre  nicht  zu  vermeiden;  doch 
steht  immerhin  in  manchen  Fällen  der  Muskeldefekt  im  Vordergrund, 
wie  beim  häufigsten,  dem  Pectoralisdefekt.  —  Auch  gleichzeitiges 
Vorkommen  anderer  Mißbildungen  ist  beobachtet  (s.  spezieller  Teil). 

Einen  Fall  „allgemeiner  angeborener  Muskelhypoplasie"  beschreibt  Btjtz  (in 
einer  Dissertation  München  1898);  nach  der  Schilderung  dieses  Falles  dürfte  dieser 
Befund  kaum  hierher  gehören,  da  so  viele  andere  Anomalien  auf  anderen  Gebieten 
bei  dem  28  jährigen  abnorm  kleinen  (145  cm)  und  leichten  (24  kg)  Mann  vorliegen, 
daß  man  nicht  von  einer  selbständigen  Mißbildung  des  Muskelsystems  sprechen  kann 
(Haut,  Nase,  Uvula,  Kehlkopf,  Genitalorgane  waren  betroffen). 

Beim  sogenannten  Amorphus  findet  man  offenbar  ganz  verschiedene  Ver- 
hältnisse an  der  willkürlichen  Muskulatur,  so  schildert  B.  Meyer  (V.  A.  192)  sie 
als  ungleich  an  verschiedenen  Orten.  An  manchen  Stellen  fehlte  sie  vollständig, 
auch  an  gut  erhaltenen  Fartien,  „so  daß  hier  offenbar  ein  pnmärer  Defekt  vorliegt 
oder  doch  eine  sehr  frühe  Störung  die  Entwicklung  gehemmt  hat" ;  „andererseits  ist 
die  Muskulatur  zwar  an  der  Faserung  an  manchen  Stellen  deutlich  erkennbar,  aber 
sie  geht  nachträglich  zugrunde  an  den  ungenügend  vaskularisierten  Partien  des 
Amorphus.  Besonders  deutlich  ist  die  Muskulatur  in  der  linken  hinteren  Extremität 
und  Hüfte,  sowie  an  der  rechten  Schultergegend".  —  „Die  Muskeln  sind  nicht  etwa 
diffus  angehäuft,  sondern  wie  beim  normalen  Fötus  gruppiert." 

Ehe  wir  zur  Besprechung  der  allgemeinen  Genese  der  Muskel- 
defekte übergehen,  ist  noch  die  wichtige  Vorfrage  zu  erledigen,  ob 
wir  in  diesen  Defekten  überhaupt  eine  echte  Mißbildung  vor  uns  haben 
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oder  nicht  etwa  die  Folgeerscheinung  einer  Muskelerkrankung. 
In  Frage  kommt  dabei  nur  die  Dystrophia  muscul.  progr.,  insbe- 
sondere deren  juvenile  Form,  die  zunächst  die  auch  am  häufigsten 
von  Defekten  betroffene  Muskulatur  des  Schultergürtels  betrifft;  der 
Prozeß  geht  weiterhin  auf  die  Oberarmmuskulatur  über,  während 
Deltoides,  Coracobrachialis ,  Teres  maior  und  minor,  Supra-  und 
Infraspinatus  gewöhnlich  verschont  bleiben ;  später  können  auch  noch 
Rückenstrecker  und  Beckenmuskeln  folgen.  Bei  gleichzeitigen  Ano- 
malien der  Gesichtsmuskeln  käme  auch  noch  der  Typus  Dejerine- 
Landouzy  in  Betracht,  bei  solchen  an  den  unteren  Extremitäten  Typus 
Leyden-Moebius.  —  Die  Anregung  dieser  Frage  geht  auf  Erb  zurück, 
der  im  Anschluß  an  eine-n  von  ihm  beobachteten  Fall  auf  die  Schwierig- 
keit dieser  Differentialdiagnose  hinwies ;  es  handelte  sich  um  einen 
sehr  ausgedehnten  doppelseitigen  Defekt  des  Cucullaris,  dessen  Reste, 
wenigstens  an  exzidierten  Stückchen,  auch  mikroskopisch  untersucht 
werden  konnten. 

Der  ERBsche  Fall  betraf  einen  20jährigen  Mann,  bei  dem  der  Schneider  die 
Schulterdeformität  im  12.  Lebensjahr  bemerkte;  seither  angeblich  Verschlimmerung 
des  Zustandes  besonders  seit  dem  19.  Jahr.  Beide  Schultern  hängen  auffallend 
herab  und  scheinen  nach  vorn  gesunken,  die  Deltoidei  sind  auffallend  stark,  wie 
hypertrophisch,  die  Oberarme  eher  etwas  schwach.  Die  inneren  Scapularänder  stehen 
weit  ab.  Beim  Heben  der  Schulter  tritt  nur  der  Levator  scapulae  in  Tätigkeit.  Es 
scheint  ein  isolierter  vollständiger  Defekt  des  Cucullaris  vorzuliegen ;  tatsächlich  sind 
bei  eingehender  Untersuchung  links  zwei,  rechts  ein  schmales  Bündel  erhalten  und 
zwar  links  eines  vom  5. — 7.  Halswirbel  horizontal  zum  äußeren  Ende  der  Clavicula 
hinziehend,  unterhalb  desselben  durch  eine  Lücke  getrennt  ein  schwächeres  von  den 
obersten  Brustwirbeln  zur  inneren  Hälfte  der  oberen  Fläche  der  Spina  scapulae  ver- 
laufend, rechts  nur  das  untere  Bündel.  Alle  drei  Bündel  reagieren  auf  beide  Strom- 
arten ;  sonst  ist  nichts  vom  Cucullaris  nachweisbar,  alle  anderen  Muskeln  o.  B. 

In  einem  exzidierten  Stückchen  des  oberen  Bündels  links  fand  sich  Hyper- 
trophie aller  Fasern  mit  Kern  Vermehrung,  aber  ohne  degenerative  Prozesse,  keine 
Vakuolen,  keine  Spaltbildung;  im  Bindegewebe  Vermehrung  der  Fasern  und  ge- 
steigerter Kernreichtum.  Auch  der  Deltoides  ist  nicht  ganz  normal,  der  Kern- 
reichtum ist  zu  groß,  es  finden  sich  auch  Kernzeilen,  dazu  kernreiches  Bindegewebe; 
diese  Veränderungen  sind  an  einzelnen  Stellen  des  Präparates  stärker  ausgesprochen 
als  an  anderen. 

Erb  selbst  ist  sehr  vorsichtig  in  der  Beurteilung  des  Befundes 
an  diesem  kleinen  Ausschnitt  des  Muskels,  der  sehr  ähnlich  ist  dem 
Bild  bei  THOMSONScher  Krankheit  und  gewissen  Stadien  der  Dys- 
trophie. Eine  endgültige  Entscheidung  auf  Grund  dieses  Befundes 
ist  nicht  möglich.  Auch  versagt  die  Anamnese  im  vorliegenden  Fall, 
es  war  nicht  herauszubekommen,  wann  der  Zustand  tatsächlich  auf- 
getreten ist. 

Da  Eres  Patient  gerade  so  aussah,  wie  viele  Fälle  an  Dystrophie 
Erkrankter  in  Stellung  und  Haltung  der  Schulter,  sowie  im  massigen 
Eindruck  des  Deltoides,  so  mußte  der  Gedanke  an  diese  Krankheit 
naheliegen,  er  konnte  aber  nicht  aufrechterhalten  werden,  weil  die 
anderen  Muskeln,  die  sonst  sehr  früh  und  regelmäßig  von  der  Dys- 
trophie befallen  zu  werden  pflegen,  in  diesem  Falle  frei  waren,  wie 
Pectoralis,  Latissimus  dorsi,  Lendenstrecker,  Vorderarmbeuger.  Trotz- 
dem wäre  es  immerhin  nach  Erb  möglich,  daß  die  Dystrophie  zu- 
nächst einmal  im  Cucullaris  beginnt  und  für  längere  Zeit  hier  lokali- 
siert bleibt,  somit  dann  in  der  geschilderten  Weise  sich  darstellen 
würde.  So  könnte  es  auch  in  analogen  Fällen  an  anderen  Muskeln 
sein,  insbesondere  beim  Pectoralisdefekt.  Auf  der  anderen  Seite 
macht  aber  Erb  schon  geltend,  daß  von  Muskeldefekten,  abgesehen 
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vom  Pectoralis,  nicht  dieselben  Muskeln  mit  Vorliebe  befallen  werden 
wie  bei  der  Dystrophie,  im  Gegenteil  recht  selten. 

Die  Differentialdiagnose  spielt  in  der  Neurologie  eine  gewisse 
Rolle,  insbesondere  bei  den  doppelseitigen  Fällen,  die  allerdings,  wie 
schon  erwähnt,  recht  selten  vorkommen.  Im  Einzelfall  dürfte  sie 
bisweilen  recht  schwierig  seiu.  So  haben  manche  Fälle  eine  ver- 
schiedene Beurteilung  erfahren,  z.  B.  der  1.  und  2.  Fall  Kattwinkels, 
die  nicht  als  angeboren  aufzufassen  sind,  sondern  zur  Dystrophie 
gehören  (den  2.  Fall  hält  Stintzing  für  Dystrophie,  Strümpell  für 
kongenital;  es  handelt  sich  um  doppelseitigen  Defekt  des  Pect,  maior 
und  minor,  Trapezius  schwach  etc,  Integumentstörungen  fehlten  aber 
vollständig!)  Auch  Damsch  kommt  zu  dem  Schlüsse,  daß  die  kon- 
genitalen Defekte  wahrscheinlich,  wenigstens  zum  Teil,  Endstadien  einer 
früh  zum  Stillstand  gekommenen  Dystrophie  darstellen.  Bing  ist 
der  Meinung,  daß  es  doch  erlaubt  wäre  zu  sagen,  daß  „zwischen  der 
totalen  Bildungshemmung  einerseits  und  der  angeborenen  Anlage  zu 
späterem  dystrophischen  Untergang  andererseits  vielleicht  nur  Inten- 
sitätsunterschiede bestehen".  Er  weist  dabei  auf  die  Fälle  hin,  wo 
die  Dystrophie  bei  Leuten  auftrat,  die  schon  seit  der  Geburt  Muskel- 
defekte zeigten ;  auf  diese  Beziehung  macht  auch  Peritz  aufmerksam. 
Demnach  wäre  als  Grundlage  für  beide  Leiden  eine  gewisse  ange- 
borene Minderwertigkeit  des  Muskelsystems  anzusehen. 

Bing  beruft  sich  auf  die  GowERSsche  Auffassung  der  Dystrophie  als  der  Folge 
eines  perversen  Wachstums,  das  vom  Keim  ausgehe,  aus  dem  der  Embryo  entstand. 
Auch  G.  bringt  den  kongenitalen  Defekt  mit  der  Dystrophie  zusammen;  bei  der  im 
Keim  bedingten  mangelhaften  Vitalität  des  Muskelgewebes  sei  es  leicht  zu  verstehen, 
daß  ein  Defekt  im  embryonalen  Muskelsyetem  ebenso  quantitativ  wie  qualitativ  sich 
auswirken  könne. 

Mag  nun  dieser  oder  jener  Fall  doppelseitiger  Defekte  auch  ein- 
mal irrtümlicherweise  als  kongenital  beschrieben  worden  sein,  gegen 
eine  Verallgemeinerung  des  dystrophischen  Ursprungs  lassen  sich  sehr 
gewichtige  Gründe  geltend  machen.  Vor  allem  spricht  gegen  die 
dystrophische  Basis  das  ganz  vorwiegend  einseitige  Vorkommen  der 
Muskeldefekte.  Weiterhin  ist  die  Dystrophie  eine  familiäre  Erkrankung, 
während  solches  bei  den  Defekten  nur  ganz  ausnahmsweise  berichtet 
wird  (s.  später).  Die  Funktionsstörungen,  die  bei  der  Dystrophie 
erheblich  sind,  werden  bei  den  angeborenen  Muskeldefekten  mit 
geringen  Ausnahmen  als  geradezu  auffallend  gering  bezeichnet.  Für 
den  echten  Mißbildungscharakter  sprechen  die  garnicht  selten  gleich- 
zeitig vorhandenen  sonstigen  anerkannten  Mißbildungen  wie  Knochen- 
defekte, Hautanomalien  u.  a.  m.  Da  auch  Fälle  bekannt  sind,  bei 
denen  der  Muskeldefekt  gleich  nach  der  Geburt  und  kurze  Zeit 
nachher  beobachtet  wurde,  so  müßte  man  den  Beginn  der  dystro- 
phischen Erkrankung  in  das  Fötalleben  verlegen;  ein  Beweis  für 
deren  Vorkommen  im  intrauterinen  Dasein  ist  jedoch  vorerst  nicht 
geliefert  worden. 

Man  wird  also  daran  festhalten  müssen,  daß  es  sich  bei  den 
Muskel  defekten  mit  wenigen  Ausnahmen,  die  eben  dann  auch  postnataler 
Natur  sind,  um  angeborene  Fehler,  um  echte  Mißbildungen 
handelt. 

Eine  weitere  Vorfrage  ist,  ob  bei  der  Entstehung  der  Muskel- 
defekte das  Ausbleiben  der  Vereinigung  von  Nerv  und 
Muskel  bzw.  die  Aplasie  der  motorischen  Zentren  eine  Rolle  spielt. 


Nerv  und  Muskeln. 


5 


Die  Befunde  hirn-  uud  rückenmarkloser  Terata  sind  zunächst  wider- 
sprechend. Während  in  den  Fällen  von  Fräser,  Leonowa,  K.  und 
G.  Petren  bei  vollständigem  Fehlen  der  motorischen  Bahn  die 
entsprechende  Muskulatur  (einschließlich  Augenmuskeln)  und  die 
sensiblen  Nerven  normal  entwickelt  waren,  berichteten  Alessandrini, 
Herbst,  E.  H.  Weber  von  vollständigem  Defekt  derjenigen  Muskeln, 
die  normalerweise  von  den  ausgefallenen  Nerven  versorgt  werden, 
bei  Fehlen  gewisser  Teile  des  Zentralnervensystems.  Die  erste 
Gruppe  zieht  aus  ihren  Befunden  den  Schluß,  daß  in  der  frühen 
Embryonalzeit  ein  Einfluß  der  vorderen  Wurzeln  bzw.  der  motorischen 
Nerven  auf  das  Wachstum  der  Muskeln  nicht  besteht,  daß  er  erst  im 
späteren  Verlauf  der  Fötalzeit  eintritt.  Diese  Anschauung  wird 
auch  durch  die  experimentelle  Forschung  bestätigt  (Harrison, 
Goldstein,  Schaper).  Weber  jedoch  gelangte  bei  seinem  bzw. 
Alessandrinis  Fällen  zu  dem  Satze,  daß  die  Entstehung  der 
animalen  Muskeln  von  derjenigen  der  zu  ihnen  gehörenden  Rücken- 
marksnerven abhängig  sei,  während  Haut,  Knochen,  Gefäße  davon 
unabhängig  entstehen. 

Harrison  fand  nach  Entfernung  des  Eückmarks  bei  einer  Serie  von  Frosch- 
embryonen vor  der  histologischen  Differenzierung  sowohl  des  Muskels  wie  des 
Nervensystems,  also  vollständiger  Trennung  der  Muskeln  vom  Zentralnervensystem, 
die  Differenzierung  der  kontraktilen  Substanz  normal,  desgleichen  die  Anordnung 
in  Einzelmuskeln.  —  Goldstein,  der  Schapers  Präparate,  die  von  einer  Larve 
von  Rana  esculenta,  die  künstlich  zum  Anencephalus  und  Amyelus  gemacht  war, 
stammten,  nochmals  durchprüfte  anläßlich  neuer  Versuche,  bestätigt  ebenfalls 
den  von  Roux  aufgestellten  Satz,  daß  während  einer  gewissen  frühen  Embryonal- 
periode viele  einzelne  Teile  des  Organismus  sich  selbständig  entwickeln  (so  auch 
die  Muskulatur). 

Diese  experimentellen  Erfahrungen  lassen  sich  wohl  auch  auf 
höhere  Tiere  und  die  Entwicklung  des  Menschen  übertragen,  um  so 
mehr  als  Bardeen  z.  B.  beim  Schweineembryo  die  Muskulatur  schon 
beträchtlich  differenziert  fand,  ehe  die  Verbindung  mit  dem  Nerven 
eintritt.  Wir  haben  demnach  in  den  früheren  Stadien  des  Embryonal- 
lebens jedenfalls  eine  Selbstdifferenzierung  der  Muskulatur  l)  vor  uns. 
Erst  in  einer  späteren  Zeit,  wenn  die  Funktion  des  Muskels  einmal 
aktiv  geworden  ist,  tritt  die  Abhängigkeit  vom  Nervensystem  ein, 
die  durch  die  bekannten  Versuche  mit  Nervendurchschneidung  mit 
dem  Erfolg  der  Muskelatrophie  bewiesen  wird.  Auch  Anders  ver- 
tritt diesen  Standpunkt  auf  Grund  seiner  eingehenden  Untersuchungen. 

Neumann  suchte  den  Gegensatz  zwischen  den  beiden  Gruppen 
dadurch  zu  überbrücken,  daß  er  drei  Perioden  für  das  Verhältnis 
zwischen  Muskel-  und  Nervensystem  unterscheidet.  In  der  ersten 
erfolge  die  Entwicklung  der  Muskeln  unter  dem  Einfluß  des  Nerven- 
systemsunter Vermittlung  der  aus  diesem  hervorwachsenden  motorischen 
Nerven  (Selbstdifferenzierung  finde  nicht  statt),  in  der  zweiten,  nachdem 
die  Muskeln  entstanden,  geschehe  Ernährung  und  weiteres  Wachstum 
während  der  Embryonalzeit  unabhängig  vom  Zentralorgan;  in  der  dritten, 
im  postembryonalen  Leben,  trete  wieder  eine  Abhängigkeit  ein,  die 
„trophischen  Zentren"  im  Gehirn  und  Rückenmark  treten  in  Wirk- 
samkeit. Die  Fälle  der  ersten  Gruppe  fielen  somit  bezüglich  der  Ent- 
stehungszeit in  die  zweite  Periode,  die  der  zweiten  in  die  erste.  — 


1)  Der  Zeitpunkt  für  deren  Beginn  ist  allerdings  noch  unsicher:  nach  Lewis 
scheint  sie  schon  im  frühen  Gastrulastadium  determiniert. 
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Gegen  das  Vorhandensein  der  ersten  Periode  sprechen  jedoch  die 
oben  erwähnten  entwicklungsgeschichtlichen  und  experimentellen  Er- 
fahrungen 1). 

Die  Weber- Alessand RTNischen  Fälle  seien  kurz  erwähnt.  Es  handelt  sich 
nicht  um  menschliche,  sondern  um  tierische  Mißbildungen,  neugeborene  Kälber  bei 
AlessandrjniI  und  bei  Weber,  um  ein  ausgetragenes  Schwein  bei  Alessandrini  II. 
Im  Falle  Webers  hörte  das  Rückenmark  am  1.  Brustwirbel  auf,  es  endete  infolge 
einer  queren  Einschnürung  in  einem  ovalen,  fast  kugeligen  Anhang,  von  dem  der 

1.  Brustnerv  der  rechten  Seite  und  einige  dünne  Wurzeln  für  die  linke  Seite  abging; 
ein  sichtbarer  Endfaden  war  nur  eine  Fortsetzung  der  Dura  in  der  Höhe  des 

2.  Brustwirbels.  Der  3.  Brustwirbel  war  ein  solider,  unregelmäßiger  Knochen ;  von 
da  an  fehlt  die  Wirbelsäule  mit  Kreuzbein  und  Schwanzwirbeln,  ebenso  sämt- 
liche Nerven  vollkommen,  auch  in  Körperteilen,  zu  denen  sie  sich  hinbegeben  sollten. 
Am  Becken,  den  Hinterbeinen  und  unteren  Teilen  des  Bauches  fehlen  Nerven  und 
Muskeln,  während  Knochen,  Zellgewebe,  Fett,  Arterien,  Venen  und  Lymphdrüsen 
vorhanden  waren.  Die  Sehnen  der  Zehenstrecker  und  die  Achillessehne  konnten 
präpariert  werden,  sie  hängen  mit  den  Knochen  zusammen  und  enden  auf  der 
anderen  Seite  an  sehnigen  Häuten;  an  Stelle  der  Muskellamellen  fanden  sich  Fett- 
lamellen. Bauch-  und  Rückenmuskeln  waren  da,  wo  Wirbelsäule,  Rückenmark  und 
Nerven  fehlten,  nicht  vorhanden.  Die  Intercostalmuskeln  sind  nicht  überall,  aber 
an  manchen  Stellen,  sogar  noch  zwischen  einigen  tieferen  Rippen,  z.  B.  7.  und  8. 
links  vorhanden  und  zwischen  4.  und  7.  der  ziemlich  gut  entwickelte  Triangularis 
sterni;  Nerven  konnten  wegen  der  Fäulnis  nicht  präparirt  werden.  Becken,  Ober-, 
Unterschenkel  und  Füße  waren  unbeweglich,  das  Knie  ohne  Höhle,  die  Patella  am 
Oberschenkel  angewachsen.  Rippenanomalien  fanden  sich  ebenfalls.  —  Die  äußeren 
und  inneren  Genitalorgane  fehlten  vollständig. 

Aenliche  Verhältnisse  boten  die  beiden  Fälle  von  Alessandrini.  Bei  dem 
neugeborenen  Kalb  fehlten  die  Wirbel  vom  11.  Brustwirbel  an.  desgleichen  Kreuz- 
bein und  Schwanz.  Der  vorhandene  Teil  des  Rückenmarks  war  normal  und  wies 
8  Hals-  und  10  Brustnerven  auf.  In  allen  Teilen,  zu  denen  keine  Rückenmarks- 
nerven gingen,  fehlten  auch  die  Muskeln,  nur  Fell,  Panniculus,  aponeurosenartige 
Ausbreitungen,  Knochen,  Bänder,  Blutgefäße  waren  vorhanden.  Am  Bauch  reichten 
die  Muskeln  nur  soweit,  als  Nerven  vorhanden  waren ;  beinahe  der  ganze  Bauch 
wurde  von  aponeurotischem  Gewebe  umschlossen.  —  Bei  dem  neugeborenen  Schwein 
zeigte  die  Wirbelsäule  die  7  Hals-  und  nur  6  Brustwirbel,  von  da  ab  fehlte  der 
Wirbelkanal,  die  Brust-  und  Lendenwirbelsäule,  sowie  Kreuzbein,  während  zwischen 
den  Sitzbeinen  der  knöcherne  Schwanz  begann.  In  dem  Kanal  der  vier  ersten 
Wirbel  lag  ein  isoliertes  Stück  Rückenmark  als  zugespitzt  endigender  Zylinder,  von 
dem  4  Schwanznervenpaare  abgingen;  hier  waren  auch  die  Muskeln  vorhanden. 
Das  7. — 9.  Rippenpaar  (die  letzten  vorhandenen)  bildeten  über  die  Mittellinie  hinweg 
einen  Bogen,  wodurch  die  beiderseitigen  Rippen  zusammenhingen;  3  Tubercula  in 
der  Mitte  der  Bögen  waren  vielleicht  Rudimente  von  Wirbeln.  Das  ganze  Muskel- 
system, das  dem  hinteren  Teil  des  Rumpfes  und  den  Hinterbeinen  angehört,  fehlte 
gleichzeitig  mit  den  Nerven.  Der  hintere  Thoraxabschnitt  und  der  ganze  Bauch 
glichen  einer  großen  Blase,  die  aus  sehnigen  Häuten  gebildet  wird.  Nur  der 
Anfang  des  Rectus  abdominis  und  des  Obliquns  ext.  waren  vorhanden,  der  in  der 
den  Bauch  umgebenden  Aponeurose  endete.  Obl.  int.  und  Transversus  fehlten  voll- 
ständig ;  Serrat.  ant.  und  Latissimus  erstreckten  sich  nur  einen  kurzen  Abschnitt  in 
der  Bauchwand  herab  und  gingen  auch  bald  in  die  Aponeurose  über.  Das  Knochen- 
gerüst der  Hinterbeine  war  kleiner  als  gewöhnlich,  die  Gelenke  steif  wie  bei  Webers 
Fall.  —  Außerdem  lag  eine  Zyklopenbildung  vor. 

Sehen  wir  uns  die  WEBER-ALESSANDRiNischen  Fälle,  die  in  der 
Literatur  eine  so  große  Rolle  spielen,  genauer  an,  insbesondere  den 
Fall  I  von  Weber  (sein  Fall  II,  den  er  in  seinen  Schlußfolgerungen 
nicht  berücksichtigt,  entspricht  den  Fällen  von  Leonowa  usw.,  so 
zeigt  sich  zunächst  einmal,  daß  der  Muskeldefekt  nicht  ganz  genau 
dem  Defekt  der  Nerven  entspricht;  Weber  bemerkt  selbst,  daß  die 
Interkostalmuskeln,  auch  die  tiefer  gelegenen,  zum  Teil  vorhanden 
waren,  während  nur  der  1.  Brustnerv  nachweisbar  war.  Weiterhin 


1)  Auch  Nussbaum  ist  der  Ansicht,  daß  die  Muskelanlagen  erst  sekundär  mit 
den  motorischen  Nerven  verbunden  werden. 
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ist  auffallend  —  diese  Angabe  steht  vereinzelt  da  unter  den  Beob- 
achtungen von  Muskeldefekten  (s.  spezieller  Teil)  —  daß  die  Achilles- 
sehne sowie  Sehnen  der  Zehenstrecker,  desgleichen  sehnige  Häute, 
und  an  Stelle  der  Extremitätenmuskeln  Fettlamellen  vorhanden  waren. 

In  den  beiden  Fällen  Alessandrinis  ist  in  dieser  Hinsicht  nichts  bemerkt, 
nur  im  ersten  Fall  starker  Panniculus  adiposus,  im  zweiten  vermehrtes  Zellgewebe 
erwähnt;  von  Lamellenbildung  ist  nicht  die  Rede. 

Dieser  Befund  läßt  sofort  den  Gedanken  auftauchen,  daß  hier 
die  Muskeln  ursprüglich  angelegt  waren  und  sekundär  einem  De- 
generationsprozeß verfallen  sind;  denn  auf  Grund  entwicklungsge- 
schichtlicher und  entwicklungsmechanischer  Ergebnisse  ist  nicht  an- 
zunehmen, daß  Sehnen  und  Fascien  angelegt  werden  ohne  die  zu- 
gehörigen Muskeln. 

Wenn  auch  die  Entwicklungsgeschichte  der  Sehnen  noch  nicht  vollständig 
klargestellt  ist,  so  scheint  doch  nach  Bardeen  durch  Auswachsen  der  Muskel- 
zellfortsätze und  Zunahme  ihrer  Kernzahl  sozusagen  der  Anstoß  gegeben  zu  werden 
zur  Differenzierung  von  Sehnen,  indem  das  Bindegewebe  der  Umgebung,  mit  dessen 
Fasern  die  Muskellzellen  in  Verbindung  treten,  dichter  wird  und  sich  in  parallelen 
Längszügen  gruppiert.  —  Auf  entwicklungsmechanischer  Seite  weist  Anders  auf 
die  experimentellen  Erfahrungen  von  Roux,  O.  Levy,  E.  Kehn  hin.  Die  Anord- 
nung der  einzelnen  Sehnenfasern  ist  ein  direktes  Produkt  der  durch  Muskelzug 
entstehenden  Spanuungen  (Roux).  Andererseits  unterbleibt  die  Regeneration  der 
Sehne,  wenn  der  durch  die  Muskelkontraktion  bedingte  Zug  auf  die  Sehnenfasern 
ausgeschaltet  wird. 

Den  WEBER-ALESSANDRiNischen  Fällen  vollkommen  gleichende 
scheinen  beim  Menschen  nicht  vorzukommen,  dagegen  fand  Anders 
analoge  Verhältnisse  in  der  Oberschenkelmuskulatur  bei  Epigastrius 
parasit.,  in  dem  von  ihm  selbst  beschriebenen  Fall,  wie  an  einem 
von  Schwalbe  selbst  früher  bearbeiteten.  In  beiden  Fällen  fehlt 
das  Zentralnervensystem  vollständig,  sowie  vordere  AVurzeln  und 
größere  Stämme  von  peripheren  Nerven.  Die  bei  Schwalbes  Fall 
nachweisbaren  Hautnerven  hingen  mit  denen  des  Autositen  zusammen 
(klinische  Beobachtung). 

In  beiden  Fällen  bestand  der  Parasit  aus  dem  thorakalen  Teil,  dem  Rudiment 
des  Schultergürtels  und  der  oberen  Extremitäten  und  aus  einem  sehr  gut  ausge- 
bildeten abdominalen  bzw.  Beckenteil,  durch  eine  Hautbrücke  miteinander  in  Zu- 
sammenhang; die  unteren  Extremitäten  zeigten  sehr  gute  Ausbildung.  —  Schwalbe 
fand  auf  Längsschnitten  am  Oberschenkel,  die  er  beiderseits  berücksichtigte,  an 
Stelle  der  Muskulatur  große  Fettmassen;  die  mikroskopische  Untersuchung  ergab 
das  Fehlen  von  Muskulatur  und  größeren  Nervenstämmen.  Anders  fiel  bei  An- 
legung eines  Querschnitts  in  der  Mitte  des  Oberschenkels  „die  zierliche  Felderung 
der  einzelnen,  durch  das  Perimysium  getrennten  Muskelquerschnitte"  auf,  die  sich 
makro-  und  mikroskopisch  als  hochgradig  fettig  degeneriert  erwiesen.  Dasselbe 
Bild  zeigte  sich  auf  einem  nachträglich  an  derselben  Stelle  angelegten  Querschnitt 
des  erwähnten  ScHWALBEschen  Falles,  besonders  deutlich  bei  Aufhellung  der  zur 
mikroskopischen  Betrachtung  herausgeschnittenen  Scheibe  in  Xylol. 

An  einem  überzähligen  hypoplastischen  Arm  konnte  Pol  ebenfalls  anstatt  der 
Muskulatur  Fettmassen  nachweisen. 

Bei  den  Fällen  von  Anencephalie  und  Amyelie  finden  wir  stets 
die  Angabe,  daß  die  Muskulatur  normal  gewesen  sei;  nur  Leonowa 
erwähnt  auffallenden  Fettreichtum,  aber  auch  bei  ihr  ist  eine  ein- 
gehendere Untersuchung  der  Muskeln  unterblieben,  ebenso  wie  bei 
den  anderen  Fällen.  Sehr  interessant  sind  deshalb  die  Befunde,  die 
Hedinger  in  einer  im  ScHWALBEschen  Institut  entstandenen  Disser- 
tation bei  einem  Anencephalus  mit  totaler  Rhachischisis  erhoben  hat ; 
ihrer  besonderen  Wichtigkeit  wegen  seien  sie  auch  hier  ausführlich 
angegeben. 
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„Bei  der  Präparation  zeigte  sich,  daß  das  Gesicht  in  einer  Ausdehnung,  wie 
es  gerade  sonst  das  Platysma  zu  haben  pflegt,  eine  völlig  zusammenhängende, 
eigentümlich  rotbraun  gefärbte,  fettähnliche  Schicht  aufwies,  die  in  dieser  Art  und 
Farbe  sonst  nirgends  angetroffen  wurde. 

Aus  der  Gegend  des  M.  frontalis  wurde  dieser  Schicht  ein  Stück  entnommen 
und  flach  in  Schnitte  zerlegt.  Zuerst  glaubte  man  im  Mikroskop  an  diesen  Schnitten 
nur  Fettgewebe  mit  Gefäßen  zu  sehen.  In  den  Zügen  ohne  Gefäße  fallen  jedoch 
einzelne  Muskelfasern  auf,  die  in  unregelmäßigen  Abständen  voneinander  liegen. 
Sie  lassen  nur  äußerst  selten  eine  Andeutung  von  Querstreifung  erkennen,  sind  da- 
gegen meist  sehr  deutlich  längsgestreift.  Bei  van  GiESON-Färbung  sind  sie  deutlich 
gelb.  Es  sind  Fasern  vorhanden,  deren  Kerne  schön  oval  und  konturiert,  aber  ganz 
blaß,  fast  ohne  jede  Strukturzeichnung  sind.  Andere  Fasern  haben  ganz  schmale, 
stäbchenförmige,  dunkle  (pyknotische)  Kerne.  Zuweilen  ist  auch  Kern  Vermehrung 
zu  konstatieren.  —  An  anderen  Stellen  bemerkt  man  Fasern,  die  eigentümlich 
schmutzig-bräunlich  (van  Gieson)  verfärbt  sind.  Bei  starker  Vergrößerung  sieht 
man  sie  deutlich  in  schollenförmige  Zerfallsstücke  zerlegt,  auch  findet  man  vereinzelt 
mehr  oder  minder  große  Kernstücke.  Die  Schollen  sind  zum  Teil  sehr  groß  und 
von  verschiedenster  Form. 

Es  sind  auch  noch  weitere  Stadien  eines  Zerfalls  bemerkbar.  Die  Schollen 
lösen  sich  nämlich  vielfach  in  körnige,  strukturlose  Massen  auf,  und  derartige  völlig 
degenerierte  Masse  findet  sich  in  ziemlicher  Menge  rings  um  die  Gefäße.  In  mäßig 
großer  Menge  sind  meist  wohlgerundete,  ganz  blasse,  rote  Blutkörperchen  überall 
verstreut.    Dazwischen  findet  man  Bindegewebsfasern  ohne  besondere  Anordnung. 

Aber  auch  das  vorwiegend  vorhandene  Fettgewebe,  besonders  in  der  Nachbar- 
schaft, weist  eigenartige  Verhältnisse  auf.  Die  Zwischenräume  zwischen  den  Vakuolen 
sind  vielfach  auffallend  breit.  Bei  starker  Vergrößerung  lassen  sich  deutlich  Muskel- 
schollen unterscheiden,  besonders  charakteristisch  auch  degenerierte  Kerne  mit  einem 
unregelmäßigen  Best  von  Muskelfasersubstanz.  Untersucht  man  mit  starker  Ver- 
größerung die  Zwischenräume,  so  findet  man  in  sehr  vielen  von  ihnen  den  gleichen 
feinen  Detritus  in  der  Nähe  der  Gefäße,  der  darauf  schließen  läßt,  daß  hier  früher 
Muskelgewebe  gewesen  ist. 

Auch  der  M.  triangularis  dexter  wies  Degeneration  auf.  Von  der  Wange 
wurde  noch  ein  Stück  aus  der  Gegend  des  M.  buccinator,  das  vornehmlich  aus  Fett 
besteht,  untersucht." 

In  einer  Reihe  von  Untersuchungen  aus  der  Körpermuskulatur  ergab  sich 
eine  normale  Muskelstruktur.  —  Am  N.  facialis  und  an  den  Gesichtsästen  des  Trige- 
minus  fand  sich  geringe  Degeneration,  während  die  Nerven  des  Stammes  und  der 
Extremitäten  normal  befunden  wurden. 

Bei  der  Untersuchung  eines  Hemicephalus  sah  Hedinger  unveränderte 
Muskeln,  während  die  Nerven  Rundzelleninfiltration  zeigten. 

Dieser  Fall  beweist  jedenfalls,  daß  Degeneration  bis  zum  voll- 
ständigen Verschwinden  der  Muskulatur  und  Ersatz  durch  Fettge- 
webe auch  bei  Anencephalie  und  Amyelie  vorkommt,  sich  somit  von 
dem  WEBERSchen  Fall  in  dieser  Hinsicht  nicht  unterscheidet.  Höchst 
wahrscheinlich  würde  die  histologische  Untersuchung  anderer  Fälle 
von  Anencephalie  und  Amyelie  ebenfalls  das  Vorhandensein  regressiver 
Vorgänge  an  der  Muskulatur  erkennen  lassen  und  damit  wäre  der 
Beweis  erbracht,  daß  die  beiden  Gruppen  von  Mißbildungen  in  dieser 
Hinsicht  keine  grundsätzlichen  Unterschiede  erkennen  lassen,  somit 
auch  die  an  die  beiden  Gruppen  geknüpfte  Steitfrage  entfallen  könnte. 
Die  Degeneration  tritt  offenbar  erst  ein,  nachdem  die  Muskelindivi- 
duen  durch  Selbstdifferenzierung  sich  entwickelt  haben  (s.  auch 
Anders);  ob  auch  die  histologische  Differenzierung  schon  vollendet 
war,  läßt  sich  nicht  mit  Sicherheit  entscheiden,  um  so  mehr  als 
unsere  Kenntnisse  über  degenerative  Vorgänge  während  des  Embryo- 
nallebens noch  sehr  unvollkommen  sind  (Goldstein).  Ebensowenig 
wissen  wir,  zu  welchem  Zeitpunkt  das  trophische  Abhängigkeitsver- 
hältnis zwischen  Muskel-  und  Zentralnervensystem  einsetzt;  die  Be- 
funde von  Hedinger,  sowie  die  Versuche  von  Harrison  und 
Braus  lassen  darauf  schließen,  daß  die  Muskulatur  zu  den  Organ- 
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Systemen  gehört,  die  am  frühesten  der  Verbindung  mit  dem  Zentral- 
nervensystem bzw.  der  von  diesem  ausgehenden  Reize  bedürfen  für 
ihre  Erhaltung  und  Fortentwicklung  (Anders). 

Die  seinerzeit  von  Herbst  aufgestellte  Theorie,  daß  nicht  die  motorischen 
Nerven  für  die  Differenzierung  der  quergestreiften  Muskeln  unentbehrlich  seien, 
sondern  die  sensiblen,  dürfte  sowohl  nach  den  klinischen  Erfahrungen  wie  nach 
den  experimentablen  Ergebnissen  (s.  oben)  als  erledigt  gelten. 

Neuerdings  stellten  P.  Weiss  und  O.  Schrotte  bei  Regenerationsversuchen, 
die  sie  ganz  unabhängig  voneinander  unternommen  hatten,  an  Tritonenlarven  fest, 
daß  die  formrichtige  Regeneration  (nach  Abtragung  von  Extremitäten)  von  der 
unspezifischen  Wirkung  autonomer  Nerven  abhängig  sei;  nach  Entfernung  des 
Grenzstranges  bleibe  die  Regeneration  des  abgesetzten  Gliedes  aus  trotz  intakter 
motorischer  und  sensibler  Nerven  des  Stumpfes  1).  —  Lebedinsky,  der  experimen- 
tell der  Frage  nach  der  Entwicklung  der  typischen  äußeren  Form  der  Amphibien- 
extremitäten bezüglich  ihrer  Abhängigkeit  vom  Nervensystem  nachging,  transplan- 
tierte  autoplastisch  eine  Hinterextremität  von  Pelobates  fuscus-Larven  auf  die  hin- 
tere Bauengegend  und  fand,  daß  dieses  Transplantat  ohne  organischen  Anschluß 
an  das  periphere  Nervensystem  (die  mitgebrachten  Nerven  degenerierten  bis  zum 
vollständigen  Schwund)  weiterwuchs  und  ihre  typische  Form  zeigte  also  „Selbst- 
differenzierung"  vorliegt  auch  die  für  Morphogenese  der  Extremität.  Interessant 
sind  auch  die  Versuche  von  Braus  an  Larven  von  Bombinator  igneus:  aus  der 
transplantierten  Gliedmaßenknospe  sproßte  bisweilen  eine  zweite  heraus,  das 
Spiegelbild  der  ersten,  die  sich  ganz  nervenlos  entwickelte,  während  die  erste 
Nerven  erhält.  In  der  zweiten  verhielt  sich  die  Muskulatur  ganz  wie  bei  der  ersten : 
„ein  sicherer  Beweis  für  die  Potenz  des  Muskelgewebes  sich  ohne  Nerveneinfluß  an- 
zulegen und  auszugestalten".  —  Auf  der  anderen  Seite  schließt  Dürren  aus  seinen 
Transplantationsversuchen  an  Rana  fusca  (Einpflanzung  einer  Beinknospe  nach 
Entfernung  des  Bulbus)  auf  eine  Abhängigkeit  des  Difl'erenzierungsvorgangs  in  der 
Muskulatur  vom  Nervensystem.  Hatte  das  Transplantat  Innervierung  von  seiner 
neuen  Basis  erhalten,  so  entwickelte  sich  eine  verhältnismäßig  normale  Extremität 
mit  gut  ausgebildeter  Muskulatur;  andere  Male  aber  fanden  sich  nur  winzige  unge- 
gliederte Knorpelmassen  oder  mehrere  morphologisch  nicht  deutbare  Teile,  dagegen 
waren  Muskeln  und  Nerven  nicht  vorhanden. 

Die  Ergebnisse  dieser  Regenerations-  bzw.  Transplantationsversuche  sind  also 
zum  Teil  widersprechend.  Lebedinsky  betont  aber  mit  Recht,  wie  auch  andere 
Forscher,  daß  man  nicht  ohne  weiteres,  sondern  mit  Vorsicht  diese  Ergebnisse  auf 
die  normale  Ontogenese  übertragen  darf.  Viel  näher  liegt  es,  wie  dies  Anders 
getan  hat,  die  Befunde  an  Mischgeschwülsten  und  Teratomen  für  die  Frage  der 
Selbstdifferenzierung  heranzuziehen,  bei  denen  das  Keimmaterial  aus  seinen  normalen 
Verbindungen  ausgeschaltet  ist;  hier  kann  man  alle  Stadien  der  Entwicklung  ge- 
legentlich finden  einschließlich  der  normalen  histologischen  Ausdifferenzierung  ohne 
Verbindung  mit  normalen  nervösen  Leitungsbahnen. 

Damit  sind  wir  schon  bei  der  Genese  der  Muskeldefekte  an- 
gelangt. Bei  der  Lage  der  Verhältnisse,  die  im  einzelnen  zu  erörtern 
sein  werden,  ist  es  heute  noch  nicht  möglich,  eine  für  alle  dahin  ge- 
hörigen Mißbildungen  passende  Erklärung  zu  geben.  Leider  hat  sich 
die  Hoffnung  Erbs  und  auch  Bings  auf  Klärung  der  Genese  durch 
anatomische  und  histologische  Untersuchungen  nicht  erfüllt.  Wie 
schon  oben  erwähnt,  liegen  nur  sehr  spärliche  anatomische  Befunde 
vor,  und  von  diesen  stammt  weitaus  die  Mehrzahl  von  Erwachsenen 
bzw.  älteren  Kindern.  Vor  allem  fehlen  Befunde  an  Embryonen.  —  An 
der  Stelle,  wo  die  Muskeln  fehlen,  liegt  die  Haut  direkt  auf  der  Unter- 
lage auf,  Reste  von  Muskelgewebe  sind  weder  makroskopisch  noch 
mikroskopisch  nachweisbar. 

Bezüglich  der  formalen  Genese  kann  man  sagen,  daß  die 
Muskeldefekte  zweifellos  zu  den  Hemmungsbildungen  gehören. 
Ob  der  Defekt  infolge  primären  Mangels  an  Keimmaterial  entsteht  oder 


1)  In  dem  einen  Fall  Alessandrinis  ist  ausdrücklich  bemerkt,  daß  der  Grenz- 
strang des  Sympathicus  da  aufhörte,  wo  es  keine  Spinalnerven  mehr  gab. 
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durch  Zerstörung  bzw.  Rückbildung  einer  schon  vorhandenen  Anlage, 
ist  eine  sehr  schwierige  Frage,  die  höchstens  einmal  im  Einzelfalle 
zu  entscheiden  sein  wird.  Das  vollkommene  Fehlen  des  Muskels  bzw. 
Muskelteils  spricht  jedenfalls  weniger  für  die  zweite  als  für  die  erste 
Möglichkeit.  Die  Annahme  eines  primären  Mangels  an  Bildungsstoff 
bzw.  an  Wachstumsenergie  ist  zwar  in  den  meisten  Fällen  theoretisch 
denkbar,  hat  jedoch  stets  etwas  Unbefriedigendes,  sofern  man  seine 
Bedingungen  nicht  kennt,  was  leider  meist  der  Fall  sein  wird  bei 
der  Mangelhaftigkeit  der  embryologischen  Kenntnisse  bisher.  Noch 
schwieriger  liegen  die  Dinge  bei  der  kausalen  Genese.  Von  äußeren 
Ursachen  kommen  nur  die  mechanischen  in  Frage,  die  durchaus  nicht 
vernachlässigt  werden  sollten,  wie  Beneke  sehr  richtig  vor  kurzem 
betonte,  gegenüber  den  inneren,  im  Keime  selbst  gelegenen.  Was 
die  letzteren  anbelangt,  so  kennt  man  verhältnismäßig  recht  wenige 
Fälle,  bei  denen  hereditäre  bzw.  familiäre  Verhältnisse  in  Frage 
kommen.  Man  ist  dabei  vorwiegend  auf  Anamnesen  angewiesen, 
deren  Zuverlässigkeit  natürlich  nicht  über  alle  Zweifel  erhaben  ist. 
Dabei  ist  auch  zu  berücksichtigen,  daß,  wie  schon  bemerkt,  die  meisten 
Muskeldefekte  mehr  oder  weniger  zufällige  Beobachtungen  darstellen. 
Das  Vorkommen  in  zwei  Generationen  wird  gelegentlich  berichtet; 
Vererbung  über  mehrere  Generationen  scheint  nicht  vorzukommen 
(bei  Schiefhals  ist  eine  Ahnentafel  bekannt,  s.  dort).  An  Atavismus 
ist  auch  von  einzelnen  Autoren  gedacht  worden  (s.  Brustmuskeln).  — 
Auch  hier  gilt,  wie  bei  mancher  anderen  Mißbildung,  die  Ansicht 
Schwalbes,  daß  man  sich  vor  einseitigen  genetischen  Gedanken- 
gängen hüten  soll  und  verschiedene  Möglichkeiten  im  Auge  behalten 
muß. 

Zirkumskripte  neuro-  bzw.  myelopathische  intrauterine  Prozesse  kommen  nach 
den  negativen  Befunden  Obersteiners  nicht  in  Frage;  ebensowenig  sonstige  intra- 
uterine Erkrankungen. 
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Spezieller  Teil. 

A.  Defekte  im  Gebiete  der  Brustschultermuskeln. 
I.  Eigentliche  Armmuskeln. 

1.  Der  Defekt  der  Brustmuskeln  (P.  maior  und  minor). 

Weitaus  an  erster  Stelle  unter  den  Muskeldefekten  steht  derjenige 
der  M.  pectorales,  mehrere  hundert  Fälle  sind  allein  in  der  Literatur 
niedergelegt;  in  Wirklichkeit  dürfte  die  Zahl  der  Beobachtungen  eine 
noch  größere  sein,  da  bei  der  großen  Zahl  der  Veröffentlichungen 
natürlich  nicht  mehr  jeder  Einzelfall  bekannt  gegeben  wird.  Daß 
gerade  der  Brustmuskeldefekt  im  Gegensatz  zu  anderen  verhältnis- 
mäßig häufig  beschrieben  ist,  läßt  sich  vielleicht  dadurch  erklären. 
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daß  das  Fehlen  dieses  Muskels  zusammen  mit  anderen  Anomalien, 
die  später  noch  zu  besprechen  sind,  eine  gewisse  Entstellung  bewirkt, 
die  auch  dem  Laien  in  die  Augen  springt.  Die  Beobachtungen  sind 
im  übrigen  fast  ausschließlich  von  klinischer  Seite  gemacht;  in  die 
Hand  des  Pathologen  und  normalen  Anatomen  kommen  solche  Fälle 
äußerst  selten.  Größere  Zusammenstellungen  finden  sich  bei  Abro- 
meit,  Bing,  Gundlach,  Hirschfeld,  Walther,  Wendel. 

Was  die  Verteilung  auf  die  Geschlechter  betrifft,  so  gibt  Walther, 
der  200  Fälle  gesammelt  hat,  an,  daß  von  119  Fällen,  bei  denen  An- 
gaben darüber  vorhanden  sind,  97  auf  das  männliche,  22  auf  das 
weibliche  Geschlecht  entfielen,  es  ergibt  sich  somit  ein  bedeutendes 
Ueberwiegen  des  Mannes  in  dieser  Hinsicht.  Ein  wesentlicher  Unter- 
schied in  der  befallenen  Seite  scheint 
nicht  vorhanden  zu  sein;  unter  142 
Fällen,  bei  denen  die  betr.  Seite 
angegeben  ist,  war  80mal  die  rechte, 
62  mal  die  linke  Körperhälfte  be- 
teiligt. Doppelseitiger  Defekt  ist  da- 
gegen sehr  selten,  es  liegen  davon 
nur  vereinzelte  Beobachtungen  vor, 
die  als  sicher  zu  betrachten  sind,  so 
von  Klaussner,  v.  Norden,  Prinz, 
Rehval,  Wendel. 

Der  Defekt  kann  die  Brust- 
muskeln in  verschiedenem  Maße 
treffen;  wie  bei  anderen  Mißbil- 
dungen läßt  sich  eine  gewisse  Va- 
riationsbreite feststellen,  innerhalb 
deren  der  häufigste  Befund  sozu- 
sagen als  „normal"  in  den  Vorder- 
grund tritt.  Dieser  Typus  wird  ge- 
Fig.  l.  Einseitiger  Pectoralisdefekt.  bildet  durch  das  gleichzeitige  Fehlen 
(Nach  Bing.)  portj0  sternocostalis  des  P.  maior 

und  des  ganzen  P.  minor.  In  der 
Häufigkeit  folgt  dann  der  Defekt  des  ganzen  Pectoralis  maior  und 
minor  gleichzeitig,  weiterhin  der  Portio  sternocostalis  allein,  während 
andere  Kombinationen  stark  zurückbleiben. 

Es  sei  übrigens  kurz  darauf  hingewiesen,  daß  die  Defekte  nicht  immer  genau 
den  einzelnen  systematisch-anatomischen  Portionen  entsprechen;  man  findet  auch 
mehrfach  die  Angabe:  die  Portio  sternocostalis  fehlt  erst  von  der  2.,  ja  sogar  von 
der  4.  Kippe  an ;  auch  die  Portio  clavicularis  und  der  P.  minor  können  nur  partiell 
defekt  sein.  —  Die  nicht  konstante  P.  abdominalis  fehlt  naturgemäß  beim  Defekt 
der  P.  sternocostalis  ebenfalls. 

In  den  meisten  Fällen  sind  beim  Brustmuskeldefekt  auch  tro- 
phische  Störungen  der  Haut  und  ihrer  Anhangsgebilde  nachweisbar, 
so  daß  man  berechtigt  ist,  zu  sagen,  diese  gleich  zu  erwähnenden 
Anomalien  der  Haut  gehören  zum  typischen  Bild  des  Pectoralisdefekts. 
Die  Haut  ist  über  der  betroffenen  Seite  dünn,  straff  gespannt,  fühlt 
sich  gelegentlich  auch  ziemlich  derb  an.  Das  Unterhautfettgewebe 
ist  sehr  mangelhaft  entwickelt.  Dieses  Verhalten  ist  beschränkt  auf 
die  betreffende  Seite  und  schließt  in  der  Regel  scharf  ab  in  der  Mittel- 
linie. Die  Mamille  ist  kleiner,  oft  auch  ärmer  an  Pigment  als  auf 
der  intakten  Seite;  sie  steht  höher  und  der  Mittellinie  näher  als  die 
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der  normalen  Seite.  Der  Warzenhof  ist  auffallend  klein  oder  fehlt 
auch  ganz.  Der  Drüsenkörper  fehlt  in  der  Regel  oder  ist  zum 
mindesten  ganz  rudimentär.  Nicht  immer  findet  man  darüber  genauere 
Angaben,  was  sich  aus  dem  erwähnten  Ueberwiegen  des  männlichen 
Geschlechts  erklären  dürfte,  weshalb  weniger  auf  Anomalien  der 
Brustdrüse  geachtet  wird;  doch  läßt  sich  auch  bei  solchen  Fällen, 
bei  denen  das  Fehlen  des  Drüsenkörpers  nicht  ausdrücklich  erwähnt 
ist.  aus  anderen  Angaben  der  Schluß  ziehen,  daß  tatsächlich  ein  De- 
fekt desselben  vorhanden  war,  wie  z.  B.  aus  dem  Satze:  die  Haut 
liegt  den  Rippen  direkt  auf,  das  Unterhautfettgewebe  fehlt  vollständig. 


Fig.  2  a.  Fig.  2  b. 

Fig.  2a  und  b.   Doppelseitiger  Pectoralisdefekt.   (Nach  Wendel.) 

Entgegen  dem  üblichen  Befund  erwähnt  Steche  einen  Fall,  bei  dem  die  Ma- 
mille tiefer  stand  als  auf  der  normalen  Seite. 

Bei  doppelseitigem  Defekt  sind  die  beschriebenen  Hautanomalien 
auch  auf  beiden  Seiten  vorhanden.  —  Außer  der  Aplasie  der  Brust- 
drüse kommt  gelegentlich,  wenn  auch  viel  seltener,  gleichzeitiges 
Fehlen  der  Mamille  vor,  so  in  den  Fällen  von  Bittorf,  Fürst, 
Greif,  Loening,  Peiper,  Seitz,  Walther,  Widmer. 

Auch  bezüglich  der  Behaarung  der  betreffenden  Seite  sind  in 
der  Regel  Abweichungen  nachweisbar.  Die  Haare  sind  gewöhnlich 
spärlich  vorhanden;  die  einzelnen  Haare  erscheinen  kurz  und  dünn; 
auch  vollkommenes  Fehlen  der  Haare  wurde  beobachtet.  Diese  Ano- 


14 


Kapitel  I. 


malie  betrifft  auch  die  Achselhöhle.  Bei  fehlender  Mamille  kann  es 
dagegen  vorkommen,  daß  an  deren  Stelle  die  Haare  besonders  dicht 
wachsen  (Greif).  An  Stelle  der  Achselhöhlenhaare  wurden  Haar- 
büschel am  mittleren  Drittel  des  Oberarms  gefunden  (Benario). 
AValther  fand  sie  am  oberen  Drittel  an  der  proximalen  Bicipital- 
furche  mehr  oder  weniger  reichlich.  Auch  hier  bestehen  also  ver- 
schiedene Varianten. 

Weiterhin  trifft  man  des  öfteren  auch  noch  andere  Mißbildungen 
gleichzeitig  mit  dem  Pectoralisdefekt,  die  teils  am  Skelett,  teils  an 
den  Muskeln  des  Schultergürtels  und  seiner  Umgebung  zu  finden  sind. 

Die  häufigste  Skelettanomalie  stellt  ein  mehr  oder  minder 
ausgedehnter  Rippen  defekt  dar,  und  zwar  ist  hier  vorwiegend  die 
rechte  Seite  betroffen  und  hier  wieder  die  2. — 4.  Rippe.  Der  Defekt 
ist  nur  ein  partieller;  in  der  Regel  findet  sich  in  der  Gegend  der 
Knorpelknochengrenze  eine  Lücke,  nicht  weit  vom  Stamm  entfernt. 
Die  meisten  beginnen  außen  in. der  vorderen  Axillarlinie.  Ausgefüllt 
ist  der  Defekt  durch  eine  fibröse  Membran;  die  Intercostalmuskeln 
fehlen.  Dabei  kann  sich  eine  sogenannte  Lungenhernie  ausbilden.  — 
Gelegentlich  werden  auch  Verwachsungen  einiger  Rippen  gesehen, 
auch  sind  Abflachungen  und  Einsenkungen  der  Rippen  nach  innen 
zu  bemerkt  worden  (z.  B.  Klaussner).  Der  Vollständigkeit  halber 
sei  noch  erwähnt,  daß  Schiff  3  mal  Halsrippen  gefunden  hat. 

Das  Stern  um  erscheint  bei  Rippendefekten  oft  kleiner  und 
schmäler,  auch  Abbiegungen  nach  der  gesunden  Seite  hin  sind  ver- 
zeichnet (Kreiss,  Pulawski).  In  den  Fällen  von  Seitz  und  Aber- 
chrombie  zeigte  das  Sternum  eine  Ausbuchtung  an  der  fehlenden 
Rippenansatzsteile.  Brunk  fand  es  verkürzt,  in  der  Form  eines 
Wappenschildes. 

Mit  Ausnahme  von  2  Fällen  (Carpenter  und  Kappeler,  par- 
tieller Defekt  derselben,  doppelseitig)  sind  nur  unbedeutende  Ab- 
weichungen bei  der  Clavicula  bekannt.  Hauptsächlich  wird  eine 
stärkere  Krümmung  nach  vorn  zu  erwähnt  (Berger,  Rieder,  Volk- 
mann u.  a.),  auch  Verkürzung  und  Tiefstand  sind  beobachtet. 

Was  die  Scapula  betrifft,  so  sind  es  besonders  zwei  Anomalien, 
die  in  einem  geringen  Prozentsatz  gleichzeitig  mit  Pectoralisdefekt 
vorkommen,  nämlich  Hypoplasie  (Grisel,  Kobold,  Ranzi,  Schle- 
singer u.  a.)  und  Hochstand,  sogenannte  SpRENGELsche  Deformi- 
tät. Bezüglich  letzterer  ist  zu  bemerken,  daß  sie  nur  in  einigen 
dreißig  Fällen  vermerkt  ist  und  viel  häufiger  ohne  gleichzeitigen 
Defekt  der  Brustmuskeln  vorkommt  (s.  Wächter,  der  unter  45 
Fällen  nur  3 mal  Pectoralisdefekt  notiert,  Pankow  35  Fälle  ohne 
einen  einzigen).  Gelegentlich  wurde  übrigens  auch  Tiefstand  (Gramer, 
Teissing)  und  Verlagerung  nach  der  Medianlinie  zu  beobachtet. 

Mehrfach  wird  Skoliose  der  Wirbelsäule  gesehen,  gelegentlich 
auch  einmal  Kyphose  und  Lord  ose;  jedoch  läßt  sich  eine  kon- 
stante Beziehung  zwischen  der  Skoliose  und  der  Seite  des  Pectoralis- 
defekts  nicht  feststellen,  bald  ist  die  Konvexität  nach  der  Seite  des 
Defekts  gerichtet,  bald  nach  der  entgegengesetzten. 

Von  gleichzeitig  vorkommenden  M  ißbi  1  du  nge  n  der  gleich- 
seitigen oberen  Extremität  seien  erwähnt :  Verkürzung  und 
und  Atrophie  des  Armes  bei  sonst  guter  Ausbildung  der  einzelnen 
Bestandteile  (z.  B.  Hofmann,  Kalischer,  Ranzi),  Verkürzung  des 
Oberarms  oder  Unterarms  allein  (Peiper,  Polya  u.  a.),  Syndak- 
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tylie,  bisweilen  kombiniert  mit  Brachy-  und  Ektrodaktylie  (Kalischer, 
Klaussner,  Joachimsthal,  Steche),  Radiusdefekt  (Schulz),  Spalt- 
hand (verbunden  mit  Spaltfuß  Orth).  Auch  Hypoplasie  der  ganzen 
Hand  kommt  vor,  meist  trifft  sie  Metacarpus  und  Phalangen  und  zwar 
vorwiegend  die  drei  mittleren  Finger  (Steche).  Ayala  fand  neben 
Kleinheit  des  Handskeletts  im  Ganzen  und  besonders  des  zweiten  und 
dritten  Glieds  der  letzten  drei  Finger  noch  vollständigen  Defekt  des  letzten 
und  teilweise  des  vorletzten  Gliedes  am  Zeigefinger.  Fürst  beschrieb 
bei  einem  Erwachsenen  Hypophalangie  und  Schwimmhautbildurig  bei 
gleichzeitigem  Defekt  der  ganzen  M.  pectorales,  teilweisem  des  M. 
serr.  ant.,  des  M.  rectus  abdomin.  und  M.  obl.  ext.,  des  größten 
Teils  des  M.  latiss.  dorsi.  Ein  besonderer  Fall  von  Extremitäten- 
mißbildung wurde  von  Ritter  und  Eppinger  beschrieben,  der  bei 
der  Frage  der  Genese  noch  eingehend  zu  behandeln  sein  wird;  hier 
lief  der  keilförmig  zugespitzte  Armstumpf  in  einen  einzigen  Finger  aus. 

Im  Gebiet  des  Muskelsystems  kann  gleichzeitig  eine  ganze 
Reihe  anderer  Muskeln  fehlen,  so  Serratus  ant,  Latissimus  dorsi, 
Rhomboidei,  Trapezius,  Deltoideus,  Supra-  und  Infraspinatus,  Biceps, 
Triceps,  Intercostales  (s.  o.),  einzeln  und  in  verschiedenen  Kombi- 
nationen. 

Gelegentlich  findet  sich  bei  Pectoralisdefekt  auch  eine  sogen. 
Flughaut  (Bruns  und  Kredel,  Kalischer  u.  a.),  d.  h.  eine  in 
der  Regel  derbe,  bisweilen  aber  ganz  dünne  Hautfalte,  die  sich 
zwischen  Thorax  und  Oberarm  ausspannt.  Ihr  Anfang  liegt  in  der 
vorderen  Brusthaut,  meist  in  der  Höhe  der  2. — 4.  Rippe,  sie  zieht 
dann  hinüber  zum  Oberarm,  um  sich  etwa  in  der  Gegend  der  nor- 
malen Ansatzstelle  des  Pectoralis  maior  anzuheften.  Ihre  Längsaus- 
dehnung ist  großen  Schwankungen  unterworfen;  in  manchen  Fällen 
ist  sie  nur  angedeutet,  während  sie  auf  der  anderen  Seite  eine  ganz 
respektable  Größe  ereichen  kann  (bei  Kopfstein  maß  der  freie  Rand 
18  cm!).  Nach  den  kombinierten  Zusammenstellungen  von  Bing  und 
Gundlach  kam  die  Flughaut  unter  180  Fällen  26mal  zur  Beob- 
achtung. In  einigen  Fällen  führte  sie  zu  Funktionsstörungen  (Behin- 
derung der  Abduktion  und  Elevation  des  Oberarms),  so  daß  operative 
Eingriffe  nötig  wurden  (Kopfstein,  Viannay). 

Auffallend  gering  sind  die  Störungen  der  Funktion  beim 
Ausfall  dieses  wichtigen  Muskels.  Fast  nie  wird  von  solchen  berichtet, 
es  kommt  garnicht  selten  vor,  daß  die  Träger  des  Defekts  ein  ver- 
hältnismäßig hohes  Alter  erreichen,  ohne  eine  Ahnung  von  ihrer 
Anomalie  zn  haben. 

Schwierigkeiten  machen  nur  gewisse  Turnübungen,  wie  Klimmzüge  am  Quer- 
baum, Knickstütze  am  Barren,  sowie  das  Anlegen  des  Gewehrs  zum  Zielen,  weshalb 
die  Betroffenen  fast  ausnahmslos  militärfrei  wurden.  —  Eine  größere  Ermüdbarkeit 
gegenüber  der  gesunden  Seite  ist  in  manchen  Fällen  angegeben. 

Einige  Beispiele  für  die  geringe  Funktionsstörung:  Der  Medizinstudierende 
Stintzings,  mit  linksseitigem  Defekt  behaftet,  war  Linkshänder,  focht  links  und 
rechts  gleich  gut.  Der  12jährige  Knabe  bei  Bruns  und  Kredel  war  der  beste 
Turner  seiner  Klasse,  ebenso  gehörte  Walther  zu  den  besten  Turnern. 

Die  Geringfügigkeit  der  Funktionsstörung  erklärt  sich  aus  einer  frühzeitigen 
Kompensation  durch  andere  Muskeln;  diese  erscheinen  dann  mehr  oder  weniger 
hypertrophisch.  Es  kommen  hier  in  Betracht:  die  Portio  clavicularis  (soweit  sie 
nicht  selbst  defekt  ist,  wird  sie  der  normalen  Seite  gegenüber  immer  als  stärker 
ausgebildet  bezeichnet),  der  M.  trapezius  (besonders  dessen  vorderer  Abschnitt),  der 
M.  sternocleido  mastoideus,  M.  deltoideus  (teils  ganz,  teils  im  vorderen  Drittel), 
M.  latissimus  dorsi,  M.  teres  maior,  M.  coracobrachialis,  Caput  breve  des  M.  biceps 
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brachii,  also  die  Muskeln,  die  vom  Schulterblatt  und  der  hinteren  Thoraxwand  zum 
Oberarm  hinstreben  (Stintzing).  Alle  diese  Muskeln  haben  an  sich  schon  die  Auf- 
gabe, den  Oberarm  herab-  und  an  den  Thorax  heranzuziehen,  also  eine  der  des 
M.  pectoral.  ähnliche,  nur  fehlt  dabei  die  Bewegung  des  Oberarms  nach  vorn,  bzw.  des 
Thorax  gegen  den  festgestellten  Oberarm  hin,  die  Muskeln  wie  der  M.  coracobra- 
chialis  oder  die  Portio  clavicularis  allein  nicht  vollkommen  ersetzen  können. 

A n a t o m ische  Untersuchungen  liegen  nur  in  sehr  geringer 
Zahl  vor.  Abgesehen  von  alten  Präpariersaalbeobachtungen  sah 
Froriep  an  der  Stelle  des  teilweise  fehlenden  P.  maior,  Serratus  aDt. 
und   der   Intercostalmuskeln   die   vordere  Brustfläche   durch  eine 


Fig.  3.  Defekt  des  grüßten  Teiles  der  Portio  sternocost.  und  des  Pect,  minor. 
(Nach  Schwalbe.) 


sehnige  Haut  geschlossen.  Schlesinger  fand  nichts,  was  an  die 
Stelle  des  fehlenden  Muskels  getreten  wäre.  Lorenz  und  Rücke rt 
berichten  von  einem  fascienartigen  Gebilde  an  Stelle  der  Portio 
sternocostalis,  aber  nur  der  letztere  allein  von  einer  genau  dem  Verlauf 
des  P.  maior  entsprechenden  Fascie,  die  sich  dem  unteren  Rand 
des  normalen  Verlaufs  der  P.  sternocost.  entsprechend  verdickte  und 
scharfrandig  schräg  nach  oben  zur  Crista  tuberculi  maioris  verlief, 
wo  der  Fascienzug  verstärkt  und  unterhalb  der  Ansatzstelle  der  er- 
haltenen P.  clavicularis  endigte.  Knierim,  der  einen  Fall  im  Leipziger 
Pathol.  Institut  untersuchen  konnte,  sagt  ausdrücklich,  daß  nach  Ent. 
fernung  der  Haut  rechts  (Defekt  der  P.  sternocost.  und  des  Pect,  maior) 
Rippen  und  Intercostalmuskeln  frei  vorlagen.  Brune  (Patholog. 
Institut  der  städt.  Krankenanstalt  Kiel)  fand  bei  Defekt  der  P. 
sternocost.  und  des  Pect,  minor  und  gleichzeitigem  Rippendefekt  über 
letzterem  eine  glatte  sehnige  Platte  von  10  cm  Länge,  oben  3,5,  unten 
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6  cm  Breite.  Bing  allein  sah  an  Stelle  des  fehlenden  Muskels 
reichliches  Fettgewebe,  an  dem  nur  mit  Mühe  die  Zusammensetzung 
aus  Längsfasern  zu  erkennen  ist. 

Ueber  das  Verhalten  der  Blutgefäße  berichten  Bing,  der  sie 
in  ziemlich  reichlicher  Menge  fand,  und  Rückert,  dessen  Unter- 
suchungen genau  dieselbe  Anlage  wie  auf  der  normalen  Seite  ergaben. 
Damsch  spricht  von  teilweiser  Obliteration  der  Gefäße.  —  Bezüglich 
der  Nerven  trafen  Lorenz  und  Damsch  normales  Verhalten, 
während  Rückert  sie  als  schwächer  bezeichnet  als  auf  der  in- 
takten Seite. 

Mikroskopisch  entdeckten  weder  Bing  noch  Lorenz  an  der 
Defektstelle  eine  Spur  von  Muskelfasern. 

Es  sei  hier  gleich  schon  bemerkt,  daß  auch  im  Rückenmark, 
soweit  Untersuchungen  vorliegen,  keine  pathologischen  Befunde  erhoben 
werden  konnten,  die  mit  dem  Muskeldefekt  in  Verbindung  zu  bringen 
wären  (Lorenz,  Obersteiner,  Schlesinger). 

Anatomisch  haben  wir  es  somit  nur  mit  einem  einfachen  Defekt 
der  betreffenden  Teile  bzw.  des  ganzen  Muskels  zu  tun;  Reste  von 
Muskelgewebe  sind  nicht  nachweisbar;  die  nur  von  Bing  erwähnte 
Fettanhäufung  dürfte  sich  durch  die  bekannte  Neigung  des  Mesenchyms, 
im  Bereich  von  Lücken  innerhalb  seines  Syncytiums  Fett  zu  speichern, 
Feltgewebe  zu  bilden,  erklären  (BiCHATscher  Fettklumpen  u.  ä.). 

Formale  Genese  und  Entstehungszeit.  Der  Brustmuskel- 
defekt mit  seinen  konstanten  und  akzidentellen  Begleitmißbildungen 
gehört  formal-genetisch  zu  den  Hemmungsmißbildungen,  bei 
denen  zwei  Entstehungsmöglichkeiten  denkbar  sind:  entweder  es 
liegt  ein  primärer  Mangel  an  Keimmaterial  vor  (bzw.  ein  Mangel  an 
Wachstumsenergie,  wie  Schlesinger  für  den  Pectoralisdefekt  an- 
nimmt), oder  aber  es  kommt  zur  Zerstörung  der  schon  mehr  oder 
weniger  ausgebildeten  Anlage.  Daß  bei  dem  vorliegenden  Defekt 
nicht  nur  eine  Variation  vorliegt,  beweist  schon  die  gleichzeitige 
Störung  des  Integuments.  Diese  letztere  Tatsache  weist  auch  darauf 
hin,  daß  wir  es  nicht  mit  einem  Muskeldefekt  allein  zu  tun  haben, 
sondern  mit  einer  Entwicklungsstörung  im  Gebiete  der 
vorderen  Brustwand.  Erst  in  zweiter  Linie  folgen  in  der  Be- 
deutung für  das  Verständis  des  Pectoralisdefekts  die  Rippendefekte, 
da  die  letzteren  auch  ohne  gleichzeitigen  Brustmuskeldefekt  vorkommen 
(s.  Ranzi),  während  Aplasie  und  Agenesie  der  Mamma  (diese  mit  Fehlen 
der  Warze,  einer  sehr  seltenen  Mißbildung)  nach  den  eingehenden 
Untersuchungen  Walthers  ohne  gleichzeitigen  Brustmuskeldefekt 
nicht  beobachtet  werden  („Die  Aplasie  der  Brustdrüse  ist  genau  so 
häufig  wie  der  Brustmuskeldefekt"). 

Bevor  wir  in  die  Erörterung  der  Genese  eintreten,  sei  ein  kurzer 
Blick  auf  die  normalen  Entwicklungsvorgänge  dieser  Körpergegend 
geworfen. 

Die  beiden  Brustmuskeln  gehören  nicht  zu  den  eigentlichen  Bumpfmuskeln, 
sondern  gewinnen  ihren  Anschluß  an  den  Thorax  erst  sekundär;  sie  entstehen  von 
der  Armknospe  aus.  Die  allererste  Entwicklung  dieser  letzteren  ist  noch  nicht  voll- 
kommen klargestellt,  insbesondere  ist  die  Frage,  inwieweit  die  Myotome  an  ihrem 
Aufbau  beteiligt  sind  bzw.  ob  sie  überhaupt  daran  teilnehmen,  noch  nicht  restlos 
geklärt  (s.  darüber  die  Lehrbücher  der  Entwicklungsgeschichte).  Was  im  besonderen 
die  Entwicklung  der  Brustmuskeln  betrifft,  so  gibt  Lewis  (in  Keibel  und  Mall, 
Handbuch  der  Entwicklungsgeschichte  des  Menschen)  folgende  Darstellung:  „Die 
pectorale  Vormuskelmasse,  von  der  aus  sowohl  der  M.  pectoralis  maior  als  der  M. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  2 
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pectoralis  minor  entsteht,  ist  bei  einem  9  mm-Embryo  klar  angedeutet;  sie  liegt  im 
kaudalen  Teil  der  Cervicalregion  an  der  medialen  Seite  der  Armknospe.  Diese 
Vormuskelmasse  hängt  in  weiter  Ausdehnung  mit  der  Vormuskelscheide  des  Armes 
zusammen  und  liegt  fast  ganz  kranial  von  der  1.  Rippe.  Bei  einem  11  mm-Em- 
bryo reicht  sie  ungefähr  bis  zur  Höhe  der  3.  Rippe,  aber  die  beiden  Muskeln 
bilden  noch  eine  einzige  säulenähnliche  Masse,  die  an  dem  Humerus,  dem  Proc. 
coracoid.  und  der  Claviculaanlage  befestigt  ist.  Mit  fortschreitender  Differenzierung 
flacht  sich  die  Muskelmasse  ab  und  dehnt  sich  kaudoven talwärts  bis  zu  den  distalen 
Enden  der  oberen  Rippen  aus.   Bei  einem  Embryo  von  14  mm  hat  sich  das  kaudale 


Mm.  er.  post.  sup  \  M.  obl.  int. 

M.  quadr.  fem. 


Fig.  4.  Mediale  Ansicht  der  Körperwand  und  der  Glieder  eines  11  mm  Embryo. 
(Nach  Bardeen  und  Lewis.) 

Ende  des  Muskels  bis  in  die  Nähe  der  Spitze  der  5.  Rippe  ausgedehnt,  und  der 
Muskel  hat  mehr  die  Form  wie  beim  Erwachsenen  angenommen,  er  hat  Fasern, 
welche  von  den  oberen  fünf  Rippen  und  sowohl  von  der  Sternalanlage  als  von  der 
Clavicula  entspringen.  In  diesem  Stadium  hat  sich  der  proximale  Teil  des  Muskels 
in  den  P.  maior  und  den  P.  minor  gespalten,  von  denen  der  eine  sich  sehnig  an  den 
Humerus  befestigt,  der  andere  an  dem  Proc.  coracoid.  seinen  Ansatz  gewonnen  hat. 
In  der  Nähe  ihrer  Costalansätze  fließen  beide  Muskeln  zusammen.  Bei  einem  16  mm- 
Embryo  sind  die  beiden  Muskeln  ganz  getrennt;  der  P.  maior  reicht  jetzt  bis  zur 
6.  Rippe  und  zeigt  zwischen  der  costalen  und  clavicularen  Portion  eine  deutliche 
Spalte  (s.  Fig.  5);  der  Pect,  minor  hat  jetzt  deutlich  Ansätze  an  der  2.,  3.  und 
4.  Rippe. 
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Der  P.  maior  teilt  sich  frühzeitig  in  eine  Reihe  einander  überlagernder  Bündel 
auf  und  während  der  Wanderung  des  Muskels  bewegen  sich  die  oberflächlichen 
Fasern  jedes  Bündels  weiter  kaudal  als  die  tiefer  gelegenen,  und  so  entstehen  die 
Überlagerungsverhältnisse,  wie  wir  sie  beim  Erwachsenen  finden.  Die  Ansatzsehne 
besteht  zuerst  aus  einem  einfachen  Blatt,  später  aber  wächst  von  dem  distalen  Ende 
dieses  Blattes  das  zweite,  tiefere  Blatt  allmälich  proximalwärts  vor,  und  bei  einem 
Embryo  von  40  mm  übertrifft  es  das  oberflächliche  oder  ventrale  an  Breite.  Durch 
das  Auswachsen  der  Rippen  und  der  Sternalanlagen  wird  der  Pectoralis  maior  zur 
ventralen  Medianlinie  herangebracht." 


M.  trap. 


M.  delt.  --..JtXSjr1^ 
M.  pect.  maj.  Jfff'S^K^^ättk 


M.  biceps 
M.  brach ia Iis 
M.  brachioradialis  . 
II.  ext  carpi  rad.~ 
M.  ext.  dig.  com. 


M  c-xt.  carpi  til. 


M.  rect.  abd.  _ 
M.  obl.  ext  abd.  — 


M.  quadr.  fem 


M.  tib.  ant.  , 


M  ext.  hal.  1. 
M.  ext.  di?.  long 


Fig.  5.  Frontalansicht  des  Rumpfes  und  der  Extremitäten  eines  20  mm  Embryo. 
(Nach  Bardeen  und  Lewis.) 


Gegen  die  Annahme  eines  primären  Mangels  an  Keimmaterial 
oder  des  Mangels  an  Wachstumsenergie  ist  an  sich  nichts  einzuwenden. 
Wir  haben  eine  verhältnismäßig  schwere  Mißbildung  vor  uns,  Defekt 
eines  ganzen  Muskels  bzw.  seines  größten  Teils  und  manchmal  gleich- 
zeitiges Fehlen  benachbarter  Muskeln  (s.  o.).  Die  teratogenetische 
Terminationsperiode  wäre  somit  nach  dem  Gesagten  in  die  ersten 
Wochen  der  Embryonalzeit  zu  verlegen,  bei  gleichzeitigem  Fehlen  des 
P.  minor  spätestens  ans  Ende  der  4.  Woche.  Auch  die  spärlichen 
doppelseitigen  Fälle  können  formalgenetisch  so  aufgefaßt  werden. 

Für  die  Zerstörung  einer  schon  vorhanden  gewesenen  Anlage 
lassen  sich  in  den  wenigen  anatomisch  untersuchten  Fällen  keine 
brauchbaren  Anhaltspunkte  finden ;  es  waren  weder  Reste  von  Muskel- 
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fasern  oder  Sehnen,  sei  es  in  Form  atrophischer  oder  degenerierter 
Fasern,  festgestellt  worden,  noch  sonst  etwas,  was  auf  einen  sekun- 
dären Schwund  zwingend  hingewiesen  hätte.  Will  man  trotzdem  eine 
sekundäre  Zerstörung  annehmen,  so  ist  man  genötigt,  die  Hypothese 
einer  restlosen  Zerstörung  der  vorhanden  gewesenen  Anlage  aufzu- 
stellen, die  dann  aber  auch  in  eine  sehr  frühe  Embryonalzeit  verlegt 
werden  müßte  (etwa  2.  Monat).  Gegen  eine  Beseitigung  schon  vor- 
gebildeter Anlagen  spricht  auch  die  mehrfach  betonte  scharfe  Ab- 
grenzung in  der  Mittellinie,  sowie  die  Erhaltung  der  fast  immer  vor- 
handenen Port,  clavicularis.  Für  einen  sekundären  Schwund  käme 
ätiologisch  nur  eine  Druckwirkung  in  Betracht ;  (warum  diese  für  die 
Mehrzahl  der  Fälle  zum  mindesten  unwahrscheinlich  ist,  s.  kausale 
Genese!)  An  sich  wäre  es  vielleicht  gauz  naheliegend,  eine  durch 
Druck  bedingte  morphologische  Reihe  aufzustellen:  1.  Grad:  Inte- 
gumentdefekt  (Hypoplasie  der  Haut,  Aplasie  oder  Agenesie  der 
Mamma:  2.  Grad:  Integument — |-  Brustmuskeldefekt  (a)  der  Port, 
sternocost.,  b)  dieser  und  des  P.  minor,  c)  des  ganzen  P.  maior  und 
minor) ;  3.  Grad :  Integument-  +  Muskel — \-  Rippendefekt.  Dagegen 
ist  aber  sofort  einzuwenden,  daß  nach  den  schon  erwähnten  Unter- 
suchungen Walthers  der  besprochene  Integumentdefekt  nicht  ohne 
gleichzeitigen  Brustmuskeldefekt  vorkommt,  somit  also  gleich  das 
erste  Glied  der  Reihe  wegfällt. 

Diese  Untrennbarkeit  der  Haut-  und  Muskelmißbildung  hat 
Walther  weiterhin  veranlaßt,  nach  einer  Erklärung  zu  suchen  an 
Hand  der  Entwicklungsgeschichte,  die  es  ermöglicht,  die  beiden  stets 
zusammen  auftretenden  Mißbildungen  genetisch  einheitlich  zu  be- 
trachten. 

Die  Ansicht  Abromeits  über  den  Znsammenhang  zwischen  Integument-  und 
Muskeldefekt  ist  abzulehnen.  Er  betrachtet  den  ersteren  als  Folgeerscheinung  des 
Muskeldefekts  unter  dem  Hinweis  darauf,  daß  die  Spannungsverhältnisse  einer 
Körperstelle  geringer  sind  und  nicht  wechseln,  wenn  der  Muskel  fehlt,  und  damit 
die  Beize  fortfallen,  die  die  Ernährung  der  betreffenden  Körperstelle  sonst  günstig 
beeinflussen.  Diese  nutritive  Förderung  kommt  nach  Abeomeit  in  hohem  Maße 
auch  dem  speziell  darüber  gelegenen  Gewebe  zugut;  fehlt  sie  jedoch  wie  beim  Muskel- 
defekt, ,,so  ist  ein  hinreichender  Grund  für  das  Zurückbleiben  der  Ernährung  der 
Haut  über  dem  defekten  Muskel  gegeben".  Der  hohe  Grad  der  Atrophie  erkläre 
sich  dann  ausreichend  bei  jahrelangem  Bestehen  dieser  ungünstigen  Ernährungs- 
bedingungen !  —  Gxtndlach  machte  mit  Recht  darauf  aufmerksam,  daß  diese 
Erklärung  schon  deshalb  nicht  stichhaltig  ist.  weil  die  Anomalie  des  Integuments 
angeboren  ist.  Zudem  erfolgt  die  Anlage  des  Integuments  früher  als  die  der 
Schultermuskulatur. 

Obwohl  die  Anomalie  der  Haut  und  ihrer  Anhangsgebilde  nicht  in  dieses 
Kapitel  gehört,  so  muß  zum  besseren  Verständnis  der  Verhältnisse  beim  Pectoralis- 
defekt  kurz  auf  ihre  Entwicklung  eingegangen  werden.  —  Das  Integument  besteht 
bekanntlich  aus  zwei  entwicklungsgeschichtlich  verschiedenen  Schichten,  der  Epi- 
dermis ektodermalen  Ursprungs  und  der  Kutis  oder  Koriumschicht  mesodermalen 
Ursprungs.  Von  der  ersteren  gehen  alle  Hautorgane  im  engeren  Sinne  aus,  Drüsen 
und  Haare,  während  die  Kutis  das  Stützorgan  darstellt.  Die  von  der  Epidermis  in 
die  Tiefe  vordringenden  spezifischen  Organe  werden  von  der  Kutis  aufgenommen, 
so  auch  die  Brustdrüse.  Der  linsenförmige  Milchpunkt  (Kallius),  der  allein  per- 
sistiert von  der  ursprünglichen  Milchleiste,  verbreitert  sich  und  bildet  einen  Epithel- 
zapfen, der  seinerseits  wieder  Fortsätze  in  die  Kutis  hineinsendet.  Offenbar  ist  diese 
auch  wichtig  für  die  Weiterentwicklung  der  Mammaanlage.  Bestehen  nun  irgend- 
welche' Anomalien  in  der  Kutis,  die  ein  richtiges  Hineinsprossen  der  epithelialen 
Mammaanlage  verhindern,  so  haben  wir  eine  Aplasie  des  Drüsenkörpers  vor  uns, 
während  die  Mamille  sich  nach  außen  hin  ungehindert  entwickeln  kann.  Dieses 
Bild  haben  wir  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  beim  Pectoralisdefekt  vor  uns.  Die  Ma- 
mille wird  aber  auch  gelegentlich  als  verkümmert  und  in  einzelnen  Fällen  als  fehlend 
erwähnt.    Da  nun  schon  frühzeitig  gewisse  Wechselbeziehungen  zwischen  ektoder- 
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malem  und  mesodermalem  Anteil  der  Haut  bestehen,  so  ist  bei  den  letzterwähnten 
Anomalien  an  die  Möglichkeit  zu  denken,  daß  infolge  von  Störungen  im  Gebiete 
der  Kutis  auch  einmal  ein  ektodermales  Produkt  wie  die  Milchleiste  bzw.  der  Milch- 
punkt verkümmert  oder  gar  nicht  zur  Entwicklung  kommt.  Beim  vollständigen 
Fehlen  des  Drüsenkörpers  und  der  Mamille  würde  sich  auf  diese  Weise  die  voll- 
kommene Agenesie  der  Mamma  erklären  lassen. 

In  ähnlicher  Weise  sind  wohl  auch  die  Anomalien  der  Behaarung  zu 
verstehen,  wenn  diese  auch  deutlich  sich  erst  im  späteren  Leben  zeigen. 

Was  die  erwähnte  so  häufige  Dislokation  der  Mamille  nach  oben  und 
innen  auf  der  Seite  des  Defekts  betrifft,  so  hat  sie  verschiedene  Erklärungen  ge- 
funden. Es  ist  dafür  z.  B.  das  Fehlen  des  Drüsengewichts  in  Anspruch  genommen 
worden  (Sttntzing  u.  a.),  dagegen  machte  Schoedel  mit  Recht  geltend,  daß  dies 
eigentlich  nur  bei  Frauen  in  Betracht  käme  und  dann  erst  von  der  Pubertät  an. 
Nach  Walther  bleibt  die  Drüsenanlage  bzw.  Warze  an  ihrer  ursprünglichen  Stelle 
liegen,  weil  sie  infolge  der  Störung  der  Integumententwicklung  nicht  vom  Panniculus 
an  ihren  späteren  Platz  gebracht  werden  kann,  da  dieser  selbst  fehlt.  Die  scheinbar 
abnorme  Lage  würde  demnach  nur  einem  früheren  Stadium  der  Entwicklung  ent- 
sprechen, einer  Zeit,  wo  die  obere  Extremität  noch  nicht  nach  außen  gerückt  ist  und 
die  Brustwand  sich  noch  nicht  entsprechend  verbreitert  hat.  —  Vielleicht  gibt  auch 
die  defekte,  dünne  Haut  der  Brustwand  einem  Zug  aus  der  Nachbarschaft  nach, 
der  dadurch  zustande  käme,  daß  die  Oberhaut  infolge  der  Entwicklung  des  normalen 
Unterhautfettgewebes  der  Nachbarschaft  im  ganzen  angespannt  wird,  wodurch  die 
zunächst  normal  gelegene  Mamille  nach  oben  und  medial  gezogen  würde.  Bei  dieser 
Annahme  ließe  sich  auch  der  nur  einmal  beobachtete  tiefere  Stand  derselben  (Steche) 
auf  der  Seite  des  Defekts  erklären  unter  der  Voraussetzung,  daß  in  diesem  Fall  der 
Zug  nach  einer  anderen  Richtung  erfolgt  wäre. 

Nach  den  vorstehenden  Ausführungen  ist  der  Brustdrüsendefekt 
(Aplasie  und  Agenesie)  zurückzuführen  auf  einen  Defekt  des  Integu- 
ments,  das  aus  der  Somatopleura  —  im  erweiterten  Sinn  =  Ektoderm 
+  Hautfaserblatt  (s.  Hertwig,  Entwicklungsgeschichte)  —  hervorgeht. 
Da  der  ganze  Integumentsdefekt  in  der  Medianlinie  scharf  abschneidet, 
so  kann  er  als  Hemmungsbildung  der  Somatopleura  dieser  Gegend 
angesehen  werden.  Auf  eine  Entwicklungsstörung  der  Somatopleura 
lassen  sich  auch  die  Rippendefekte  zurückführen.  Denkt  man  sich 
nun  gleichzeitig  oberflächliche  und  tiefere  Partien  der  Somatopleura 
betroffen,  so  wird  es  für  die  Rippenanlage  unmöglich,  die  mediale 
Ventralregion  zu  erreichen  im  Laufe  der  Entwicklung.  Annähernd 
an  der  Stelle  des  Integumentsdefektes  müßte  dann  auch  der  der  Rippen 
anfangen.  Daß  dies  auch  tatsächlich  der  Fall  ist,  zeigt  die  Beschreibung 
der  einzelnen  Fälle.  —  Die  Enden  der  Rippenanlagen  verschmelzen 
bekanntlich  auf  jeder  Seite  zu  der  sogenannten  Sternalleiste.  Eine 
ganz  ähnliche  Bildung  trifft  man  auch  bei  manchen  Fällen  von  Rippen- 
defekten, bei  denen  ausdrücklich  bemerkt  ist,  daß  die  Enden  der  de- 
fekten Rippen  zu  einer  Platte  verschmolzen  sind  (Haeckel,  Kreiss 
u.  a.). 

Wenn  also  Integument-  und  Rippendefekt  auf  mangelhafte  Ent- 
wicklung der  Somatopleura  zurückzuführen  sind,  so  liegt  es  nahe, 
auch  den  dritten  im  Bunde,  den  Brustmuskeldefekt  mit  dieser  Störung 
in  Beziehung  zu  bringen;  dafür  spricht  auch,  daß  die  Ausbreitung 
der  Pectorales  von  ihrem  ursprünglichen  Anlageort  nach  der  Median- 
linie zu  und  die  Anlage  des  Brustkorbs  synchron  erfolgt*).  —  Un- 
entschieden bleibt  dabei  allerdings,  wie  im  einzeln  der  Defekt  der 


*)  Anmerkung.  Das  auffallend  seltene  Fehlen  der  Port,  clavicularis  erklärt 
sich  nach  Lieberknecht  dadurch,  daß  dieser  Abschnitt  die  nötige  Knochen- 
verbindung gefunden  hat,  während  Port,  sternocost.  und  Port,  minor  nicht  zur  Aus- 
bildung gelangt  sind,  weil  das  knöcherne  Ursprungsgebiet  defekt  war.  Diese  Er- 
klärung, die  auf  einer  diesbezüglichen  Bemerkung  von  Lewis  fußt,  hat  natürlich 
nur  Geltung  für  die  Fälle  mit  gleichzeitigem  Rippendefekt. 
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Somatopleura  auf  die  Anlage  der  Pectorales  wirkt.  Man  kann  sich 
das  vielleicht  mechanisch  vorstellen  als  ein  Nichthineinwachsenkönnen 
gegen  die  Medianlinie  zu.  Leider  ist  es  bis  jetzt  nicht  gelungen, 
den  entsprechenden  Zustand  bei  jungen  Embryonen  zu  finden,  was 
die  einzige  Möglichkeit  wäre,  Licht  in  diese  Verhältnisse  zu  bringen. 
Die  frühesten  anatomischen  Befunde  liegen  schon  jenseits  der  Geburt 
(Frickhöffer,  Rückert). 

Nimmt  man  die  Hypothese  Walthers  von  der  primären  Störung 
in  der  Entwicklung  der  Somatopleura  an,  so  erhebt  sich  naturgemäß 
weiterhin  die  Frage  nach  deren  Entstehungsweise.  Eine  befriedigende 
Antwort  ist  darauf  vorerst  auch  noch  nicht  möglich.  Man  kann  nur 
sagen,  daß  wir  wohl  die  Störung  in  den  Keim  selbst  verlegen  müssen 
und  die  Entstellungszeit  in  der  2. — 3.  Woche  anzunehmen  ist.  Für 
eine  sekundäre  Zerstörung  einer  schon  vorhandenen  Anlage  liegen, 
wie  bei  den  Muskeln  allein,  keine  weiteren  Anhaltspunkte  vor.  — 
Wenn  auch  Walthers  Hypothese  keine  restlose  Erklärung  des 
Pectoralisdefekts  und  seiner  typischen  Begleitmißbildungen  gibt,  so 
hat  sie  doch  den  großen  Vorzug,  für  alle  gleichzeitig  vorkommenden 
Anomalien  der  fraglichen  Körperregion  eine  einheitliche  Auffassung 
zu  ermöglichen,  auch  für  die  bisweilen  beobachteten  Muskeldefekte 
in  der  nächsten  Umg-ebung. 

Uebrigens  ist  Bittorf  der  Anschauung  Walthers  schon  ziemlich  nahe  ge- 
kommen, wenn  er  schreibt:  „Es  muß  vielmehr  die  ganze  Körperregion  schon 
in  sehr  frühem  Embryonalleben  mangelhaft  sowohl  im  Deckepithel  (Haare,  Mamma) 
wie  im  Mesoderm  (Urwirbelanlage),  vielleicht  sogar,  mitunter  sogar  im  Entoderm 
angelegt  werden.  Diese  Störung  kann  auch  das  regionäre  Mesenchym  mitbefallen 
(Knochendefekte,  mangelhafte  Entwicklung  des  TJnterhautfettgewebes).  Sie  ist  ent- 
weder über  einen  mehr  oder  weniger  großen  Teil  der  Anlage  ausgedehnt  und  befällt 
dann  mehrere  Muskeln,  eventuell  sogar  die  gleichseitige  Extremität,  oder  es  legen 
sich  in  seltenen  Fällen  verschiedene  Stellen  derart  abnorm  an  (Defekte  entfernt 
liegender  Muskelgruppen),  oder  es  ist  schließlich  bald  mehr  das  Ektoderm,  bald 
mehr  das  Mesoderm  oder  letzteres  allein  betroffen  (Muskeldefekte  ohne  oder  mit 
geringen  Hautanormalien)." 

Bezüglich  der  gelegentlich  beobachteten  gleichzeitigen  Skelettanomalien, 
abgesehen  von  den  besprochenen  Rippen  defekten,  sei  auf  den  entsprechenden  Abschnitt 
dieses  Lehrbuchs  verwiesen. 

Was  die  bisweilen  vorkommende  Flughaut  betrifft,  so  fassen  sie  Bing, 
Bruns,  Kredel,  Rieder  als  eine  versprengte  bzw.  rudimentäre  Portio  sternocostalis 
auf,  während  sich  Bäsch  und  Loening  gegen  diese  Ansicht  wenden.  Mit  Recht 
weist  Steche  auf  den  negativen  Befund  sowohl  bei  anatomischer  wie  bei  elektrischer 
Untersuchung  hin.  Gundlach  sagt,  man  könne  sich  wohl  vorstellen,  „daß  die  bei 
freier  Beweglichkeit  des  Armes  normalerweise  vor  sich  gehende  Einsenkung  der 
Haut  zwischen  Oberarm  und  Thorax  natürlich  ausbleiben  muß,  wenn  der  in  Bildung 
begriffene  Arm  längere  Zeit  hindurch  in  adduzierter  Stellung  fest  an  die  Brustwand 
gepreßt  wird.  Daraus  resultieren  die  Hautbrücken,  die  später,  wenn  der  Arm  wieder 
freie  Beweglichkeit  erlangt  hat,  wohl  nicht  mehr  vollständig  rückgängig  gemacht 
Averden  können."  (G.  steht  auf  dem  Standpunkt  der  mechanischen  Genese  s.  u.) 
Walther  sieht  dagegen  in  der  Flughaut  einen  Beweis  für  seine  oben  erörterte 
Theorie;  nach  ihm  hat  in  diesen  Fällen  das  Ektoderm  seine  normalen  Entwicklungs- 
und Wachstumsenergien  ausgenutzt.  Infolge  der  mangelhaften  Ausbildung  des 
Panniculus  wird  die  angelegte  Epidermis  nicht  in  normaler  Weise  angespannt,  infolge- 
dessen falte  sich  die  Haut.  Die  Verschieblichkeit  der  ektodermalen  Blätter  wird 
erheblich  gehemmt,  wenn  nicht  ganz  aufgehoben  durch  die  mangelhafte  Bildung 
des  mesodermalen  Anteils  des  lnteguments,  so  erkläre  sich  die  meist  derbe  Be- 
schaffenheit der  Falte.  Das  relativ  seltene  Vorkommen  der  Flughautbildung  erklärt 
sich  nach  Walther  dadurch,  daß  sonst  das  Ektoderm  frühzeitig  seine  Entwicklungs- 
energie verliert  infolge  des  Kutisdefekts. 

Kausale  Genese.  Zur  Genese  des  Pectoralisdefektes  sind  teils 
äußere  teils  innere  Ursachen  von  den  Autoren,  die  sich  genauer 
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mit  diesem  Punkte  beschäftigt  haben,  herangezogen  worden.  Von 
den  äußeren  (s.  dieses  Lehrb.  I)  kommen  in  Wirklichkeit  nur  mechanische 
in  Frage,  wenn  auch  iu  einzelnen  Fällen  selbst  psychische  (Versehen 
der  Schwangeren)  erwähnt  werden. 

Der  Kuriosität  halber  seien  die  letzteren  kurz  erwähnt.  King  :  in  der  ersten 
Zeit  der  Gravidität  will  die  Mutter  eine  Frau  gesehen  haben,  der  eine  Brust  operativ 
entfernt  worden  war;  ähnlich  bei  Pauli.  Ebstein:  die  Mutter  empfand  starken 
Ekel  vor  der  entzündeten  Brust  einer  Frau  (Amme),  die  sie  verbinden  mußte. 

Die  mechanische  Theorie  ist  besonders  vertreten  von  Loening, 
Ranzi,  Schoedel,  Seitz  u.  a.  Als  klassisches  Beispiel  wird  von 
den  Vertretern  der  mechanischen  Genese  immer  wieder  der  schon 
erwähnte  Fall  Ritter-Eppinger  in  den  Vordergrund  gestellt,  der 
deshalb  kurz  in  seinen  Einzelheiten  verzeichnet  sei. 

Bei  einem  neugeborenen  Knaben  fand  sich  links  ein  Defekt  der  3  —5.  Kippe, 
die  Brustmuskulatur  fehlte  zum  Teil,  die  übrige  Körpermuskulatur  zeigte  sich  nur 
dürftig  entwickelt.  Das  Integument  war  auf  der  linken  Brustseite  auffallend  dünn, 
die  Mamille  verkümmert  und  stand  höher  als  rechts.  Außerdem  aber  erwies  sich 
die  linke  obere  Extremität  stark  verkümmert  und  mißgestaltet ;  es  fehlte  die  Gliederung 
in  Ober-  und  Unterarm,  statt  eines  Ellbogengelenks  fand  sich  nur  eine  spindelförmige 
Auftreibung  ohne  Gelenkbildung.  An  Stelle  der  Handwurzelknochen  war  nur  ein 
Schaltknochen  nachweisbar;  alle  Phalangen  fehlten  bis  auf  die  des  Mittelfingers, 
der  am  Ende  einen  wohlgebildeten  Nagel  trug.  Die  ganze  Extremität  stellte  also 
einen  keilförmigen  rundlichen  Stab  dar,  der  in  einem  einzigen  Finger  endigte.  Dieser 
keilförmige  Stumpf  paßte  nach  der  Geburt  genau  in  die  beschriebene  Lücke  der 
Brustwand  hinein. 

Dieser  Fall  ist  zweifellos  geeignet  zur  mechanischen  Erklärung. 
Die  Frage  ist  nur,  ob  es  erlaubt  ist,  die  mechanische  Theorie  deshalb 
zu  verallgemeinern.  Diese  Theorie  setzt  eine  Druckwirkung 
voraus,  im  wesentlichen  eine  solche  der  gleichseitigen  oberen  Ex- 
tremität gegen  die  Brustwand.  Dazu  ist  wiederum  eine  gewisse  Enge 
des  Amnions  nötig  (Mangel  an  Fruchtwasser).  Die  Haltung  des  Kopfes, 
der  sich  infolge  der  Raumbehinderung  nicht  von  der  Brust  abheben 
kann,  soll  nach  Schoedel  eine  Einklemmung  des  vorderen  Arm- 
abschnitts  zwischen  Kopf  und  Brustwand  veranlassen.  Demnach 
würde  es  sich  also  um  eine  mechanische  Wirkung  von  längerer 
Dauer  handeln. 

Wenn  auch  die  mechanische  Erklärung  insbesondere  für  die 
Fälle,  bei  denen  gleichzeitig  eine  Mißbildung  der  gleichseitigen  oberen 
Extremität  vorhanden  ist,  zunächst  etwas  Bestechendes  hat,  so  sprechen 
doch  verschiedene  Momente  gegen  eine  Verallgemeinerung  der 
mechanischen  Theorie.  Diese  Fälle  sind  an  sich  schon  nicht  allzuhäufig. 
nach  der  Zusammenstellung  Walthers  nicht  einmal  ganz  15  Proz. 
Bei  Annahme  einer  Einzwängung  der  oberen  Extremität  zwischen 
dem  relativ  großen  Kopf  und  der  vorderen  Brustwand  müßten 
eigentlich  Mißbildungen  der  Extremität  wesentlich  zahlreicher  sein 
als  es  tatsächlich  der  Fall  ist.  Auch  ist  durchaus  nicht  bei  jeder 
seitlichen  Thoraxspalte  eine  Verbildung  des  Arms  nachweisbar 
(z.  B.  Kreiss). 

Die  abnorme  Enge  des  Amnions  ist  bis  jetzt  in  keinem  Fall 
bewiesen,  und  dies  ist  auch  schon  deshalb  recht  schwierig,  weil  weit- 
aus die  meisten  Beobachtungen  an  Erwachsenen  bzw.  älteren  Kindern 
gemacht  werden.  —  Es  ist  auch  schwer  vorstellbar,  daß  sich  der  Arm 
oder  gar  der  Uterustumor,  der  auch  ätiologisch  in  Betracht  gezogen 
wurde,  gerade  die  Brustmuskeln  als  Angriffspunkt  für  die  Druck- 
wirkung aussucht  (s.  auch  Knierim),  und  zwar  ganz  vorwiegend 
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nur  den  sternocostalen  Teil  des  P.  maior,  während  der  sich 
unmittelbar  anschließende  claviculare  Abschnitt  verschont  bleibt. 
Schwierig  ist  auch  die  Erklärung  einer  Druckwirkung  auf  den 
obersten  Abschnitt  des  P.  minor,  der  am  Proc.  coracoides  ansetzt, 
also  vollkommen  geschützt  vor  dem  angenommenen  Druck.  Für  die 
vollständige  Agenesie  muß  daher  die  Drucktheorie  versagen.  — 
Ferner  läßt  sich  die  vorstehende  Theorie  nicht  vereinigen  mit 
dem  scharfen  Abschneiden  der  begleitenden  Hautanomalie  in  der 
Mittellinie.  Auch  sprechen  die  früher  erwähnten  negativen  ana- 
tomischen Befunde  dagegen.  Für  die  —  wenn  auch  an  Zahl 
geringen  —  doppelseitigen  Fälle  erscheint  eine  mechanische  Er- 
klärung noch  aussichtsloser,  man  müßte  folgerichtig  annehmen,  daß 
bei  der  vorausgesetzten  Amnionenge  der  Schädel  beide  vorderen 
Extremitäten  gegen  die  Brustwand  drückt,  wobei  doch  wohl  irgend 
welche  Verbildungen  derselben  und  auch  des  Schädels  beobachtet 
werden  müßten,  was  tatsächlich  nicht  der  Fall  ist. 

Selbst  wenn  man  eine  mechanische  Ursache  als  richtig  annimmt, 
sei  es  in  Form  der  Amnionenge,  eines  Tumors  im  weitesten  klinischen 
Sinn,  so  trifft  man  auf  eine  neue  Schwierigkeit.  Bei  der  formalen 
Genese  haben  wir  gesehen,  daß  die  Entstehungszeit  der  fraglichen 
Mißbildung  mit  größter  Wahrscheinlichkeit  in  die  ersten  Embryonal- 
wochen zu  verlegen  ist.  Zu  dieser  Zeit  sind  die  Größenverhältnisse 
so  minimal,  daß  man  sich  einen  umschriebenen  Druck  auf  die  be- 
treffende Gegend  kaum  vorstellen  kann.  Man  müßte  also  die  Druck- 
wirkung auf  eine  spätere  Zeit  des  intrauterinen  Lebens  verlegen,  wofür 
irgendwelche  sicheren  Anhaltspunkte  nicht  vorliegen  (s.  formale  Ge- 
nese). Ein  wirklicher  „Tumor"  müßte  in  den  frühen  Stadien  durch 
seinen  Druck  viel  ausgedehntere  Verbildungen  hervorrufen. 

Walther  geht  wohl  doch  zu  weit,  wenn  er  die  Möglichkeit  mechanischer 
Entehung  auch  bei  Fällen  wie  dem  KiTTER-EppiNGERschen  ablehnt ;  er  läßt  die  Tat- 
sache, daß  der  keilförmige  mißbildete  Arm  in  die  Thoraxspalte  hineinpaßt,  nicht 
als  Beweis  gelten.  Der  mißbildete  Arm  bilde  sozusagen  nur  ein  wülenloses  Anhängsel. 
Bei  einer  gewissen  ßaumbeengung  des  Uterus  könne  dieser  Arm  ohne  eigenes 
Bewegungsvermögen,  sobald  er  einmal  in  die  Thoraxspalte  hineingeraten  sei,  in 
dieser  festgehalten  werden.  Im  Anschluß  an  Slingenbergs  Untersuchungen  über 
Strahldefekte  betrachtet  er  den  Defekt  am  knöchernen  Thorax  und  die  Ektrodaktylie 
zwar  beide  als  Hemmungsbildungen  und  insofern  miteinander  verwandt,  aber  ohne 
Abhängigkeitsverhältnis  zueinander. 

Auch  andere  mechanische  Ursachen  sind  gelegentlich  angeschuldigt  worden. 
Ma gütire  berichtet  von  einem  heftigen  Schlag  gegen  das  Abdomen,  den  die  Mutter 
im  3.  Monat  der  Gravidität  erlitten  habe.  Direkt  konnte  zu  dieser  Zeit  der  Uterus 
gar  nicht  getroffen  werden;  wenn  auch  Blutungen  in  die  Eihäute  durch  die  Er- 
schütterung immerhin  möglich  wären,  so  würden  sie  bei  erheblicher  Ausdehnung 
höchst  wahrscheinlich  zum  Abort  geführt  haben  und  eine  unbedeutende  dürfte  zu 
dieser  Zeit  eine  Zerstörung  durch  Druck  auf  den  Pectoralis  nicht  auszuüben  im- 
stande sein.  —  Gundlach  macht  sogar  Schädigungen  auf  vaginalem  Wege  verant- 
wortlich und  hat  dabei  mißlungene  Versuche  zur  Fruchtabtreibung  im  Auge.  Dagegen 
ist  ebenfalls  der  Einwand  zu  erheben,  daß  die  Einwirkung  zu  spät  käme,  ganz 
abgesehen  von  den  oben  erörterten  Gegengründen. 

Wenn  für  die  große  Mehrzahl  der  Fälle  eine  äußere  Ursache 
nicht  wahrscheinlich  gemacht  werden  kann,  so  kommt  nur  eine  innere 
in  Betracht.  In  erster  Linie  taucht  dabei  die  Frage  auf,  ob  heredi- 
täre Einflüsse  eine  Rolle  spielen.  In  der  Literatur  finden  sich 
nur  ganz  vereinzelte  Angaben  über  den  Pectoralisdefekt  in  zwei 
Generationen,  und  zwar  bei  Vater  und  Sohn.  Graf  berichtet  von 
einem  Fall,  wo  der  Defekt  bei  Vater  und  einem  Sohn  genau  dieselbe 
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Ausdehnung  hat,  während  ein  anderer  Sohn  nur  eine  deutliche 
Schwäche  des  betreffenden  Muskels  aufweist.  Whyte  bemerkt  bei 
einem  Fall  von  vollkommenem  Brustmuskel-  und  Drüsendefekt,  daß 
der  Vater  des  Patienten  dieselbe  Anomalie  aufweist.  Durch  per- 
sönliche Mitteilung  eines  Kollegen  wurde  Verf.  ein  weiterer  Fall 
bekannt,  bei  dem  der  Großvater  des  Patienten  ebenfalls  eine  Anomalie 
an  der  einen  Brustseite  zeigte;  leider  war  aber  nicht  herauszu- 
bringen, ob  nur  Rippendefekt  oder  Muskel-  und  Rippendefekt  vorlag. — 
Im  übrigen  sind  die  Angaben  bezüglich  der  Erblichkeit  meist  ausdrücklich 
negativ,  in  der  Regel  findet  sich  die  Bemerkung,  daß  in  der  beteffenden 
Familie  weder  die  besondere  Mißbildung  vorgekommen  ist,  noch  sonst 
irgendeine  andere.  —  Im  Falle  Walther  ist  der  Vater  des  Betroffenen 
mit  Syndaktylie  der  Grundphalangen  der  2.  und  3.  Zehe  behaftet, 
ebenso  das  jüngste  von  fünf  Kindern,  während  sonst  Mißbildungen 
in  der  Familie  unbekannt  sind.  Diese  letztere  Angabe  stellt  vielleicht 
eine  Stütze  dar  für  den  Satz  Barfurths,  daß  nur  die  Mißbildung 
im  allgemeinen  vererbt  wird,  nicht  die  besondere  Variante;  danach 
wäre  es  gar  nicht  notwendig,  daß  die  bestimmte  Art  der  Mißbildung 
sich  bei  den  Vorfahren  findet.  Somit  sprächen  die  oben  erwähnten 
negativen  Angaben  bezüglich  der  Erblichkeit  vielleicht  nicht  so  unbedingt 
gegen  eine  innere  Ursache,  wie  des  öfteren  behauptet  wurde.  Es 
wäre  immerhin  denkbar,  daß  trotz  negativer  Familienanamnese  Miß- 
bildungen in  der  Aszendenz  vorgekommen  wären,  die  so  unbedeutend 
für  den  Laien  waren,  daß  sie  nicht  weiter  auffielen,  bei  anatomischer 
Untersuchung  jedoch  feststellbar  wären.  Dies  ist  natürlich  nur  eine 
theoretische  Möglichkeit  vorerst,  zu  der  der  vorstehende  Fall  ange- 
regt hat.  Zunächst  können  wir  nur  sagen,  daß  nach  den  vorliegenden 
Angaben  erbliche  Uebert ragung  vorkommen  kann;  welche 
Rolle  sie  tatsächlich  spielt,  müßte  noch  festgestellt  werden. 

Es  ist  noch  kurz  die  Frage  zu  behandeln,  ob  vielleicht  atavi- 
stische Rückschläge  beim  Brustmuskeldefekt  eine  Rolle  spielen 
könnten.  Wendel,  der  sich  mit  diesem  Problem  eingehender  befaßte, 
meint,  es  sei  verlockend  den  doppelseitigen  Defekt  atavistisch  zu 
deuten  und  ihn  von  den  einseitigen  Fällen  ätiologisch  zu  trennen, 
besonders  da  die  mechanische  Erklärung  für  die  ersteren  nicht  paßt. 
Jedoch  ist  dagegen  einzuwenden,  daß  auch  bei  doppelseitigen  Fällen 
die  Entwicklungsstörungen  der  Haut  nachweisbar  sind,  wodurch  ihre 
genetische  Zusammengehörigkeit  mit  den  einseitigen  erwiesen  wird. 
Neuerdings  tritt  Ayala  für  die  atavistische  Deutung  der  Brustmuskel- 
defekte überhaupt  ein. 

Bei  gewissen  Affenarten  scheinen  bestimmte  Teile  der  großen  Brustmuskeln 
regelmäßig  zu  fehlen;  Clavicular-  und  Stern ocostalportion  treten  als  getrennte, 
phylogenetisch  verschiedene  Muskeln  auf.  Hartmann  (Les  singes  anthrop.  et 
l'homme  bei  Le  Double)  bestätigt  die  Angabe  Bischoffs,  daß  die  Clavicularportion 
beim  Orang-Utan  fehlt;  dasselbe  ist  nach  Meckel  (Anat.  comp.  Paris  1838)  bei 
Cercopithecus  und  Meerkatzen  der  Fall.  Andererseits  fehlt  bei  einigen  Affenarten 
nach  Broeu  (L'ordre  des  primates)  die  Port,  sternocost.,  bei  Cynocephalen  (nach 
Le  Double  nur  bei  Cynoeeph.  sphynx,  nicht  bei  anubis).  —  Bei  vielen  Tieren 
bildet  das  Fehlen  des  P.  maior  die  Regel,  so  bei  den  meisten  Raubtieren  (Cuvier) 
beim  Opossum,  Känguruh  u.  a.  (Meckel,  Galton).  Als  differenziertes  Bündel  des 
P.  maior  erscheint  der  P.  minor  bei  Nagern ;  er  inseriert  noch  mit  ersterem  am 
Humerus,  erst  in  höherer  Reihe  geht  er  auf  den  Proc.  coracoid.  über.  —  Testut 
tritt  für  Atavismus  ein  unter  Hinweis  auf  das  oben  erwähnte  Verhalten  bei  Cyno- 
cephalusarten  auf  die  scharfe  Trennung  der  beiden  Portionen  bei  einigen  Affenarten, 
z.  B.  fcsimia  satyrus  (Huntington). 
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Weitere  Literatur  bei  Abromeit ,  Bing ,  Gundlach,  Hir  s  chfel  d ,  Walt  her, 
We  ndel. 

2.  Dorsale  Gruppe. 

Vom  M.  deltoideus  ist  vollständiger  und  teilweiser  Defekt 
bekannt,  meist  jedoch  in  Verbindung  mit  anderen  Muskeldefekten 
(z.  B.  Geipel,  s.  auch  bei  Brustmuskeln),  doch  scheint  er  ziemlich 
selten  zu  sein;  ähnlich  liegen  die  Dinge  beim  Supra-  und  Infra- 
spinatus  (Bottmann,  Damsch,  Geipel).  Der  M.  latissimus 
dorsi  fehlt  nur  in  Verbindung  mit  anderen  Muskeldefekten,  insbe- 
sondere mit  Pectoralisdefekt  (s.  dort;  Damsch,  Linsmayer,  Nunn, 
Peiper).  Die  meisten  Fälle  stammen  aus  der  älteren  Literatur  (Zu- 
sammenstellung bei  Bing,  Virchows  Archiv  170),  über  die  Genese 
ist  etwas  Besonderes  nicht  zu  bemerken. 

II.  Eingewanderte  Rumpfmuskeln. 

1.  Ventrale  Gruppe. 

Defekt  des  Omohyoideus  ist  etwa  ein  dutzendmal  beobachtet 
worden,  ungefähr  gleich  häufig  auf  beiden  Seiten,  teilweise  zusammen 
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mit  anderen  Muskeldefekten  (s.  z.  B.  Kredel  bei  Pectoralisdefekt). 
Ganz  vereinzelt  kommt  das  Fehlen  des  Subclavius  (Flesch)  vor. 
Etwas  besonderes  bieten  diese  Fälle  nicht.    (Lit.  bei  Bing,  1  c). 

2.  Dorsale  Gruppe. 

a)  Defekt  des  Serratus  ant.  maior. 

Während  dieser  Muskel  gar  nicht  so  selten  gleichzeitig  zusammen 
mit  den  Brustmuskeln  fehlt  (s.  dort),  so  ist  sein  isolierter  Defekt  ein 
außerordentlich  seltenes  Ereignis.  Der  von  Steche  beschriebene 
Fall  wird  von  Bittorf  mit  Recht  angezweifelt,  da  gleichzeitig  noch 
angeborene  Schwäche  anderer  Muskeln  mit  ausgesprochener  Funktion s- 
störung  vorhanden  war.  Auch  der  Fall  von  Piering  erscheint  aus 
ähnlichen  Gründen  nicht  ganz  einwandfrei.  Sicher  scheint  nur  der 
Fall  von  Bittorf  und  der  von  Jeremias,  beide  übrigens  zufällige 
Beobachtungen  bei  Männern,  die  aus  anderen  Gründen  zur  Unter- 
suchung kamen. 

Bei  Betrachtung  des  mit  dem  Defekt  Behafteten  fällt  das  Fehlen 
der  Serratuszacken  auf;  Rippen  und  Intercostalräume  liegen  an  der 
betreffenden  Stelle  frei  da.  Bei  entsprechenden  Bewegungen  im 
Schultergelenk  sieht  man  keinerlei  Kontraktionen  an  der  Stelle  des 
Serratus.  Faßt  man  unter  das  Schulterblatt,  so  fühlt  sich  der  ent- 
sprechende Raum  leer  an.  Das  Schulterblatt  steht  etwas  von  der 
Brustkorbwand  ab,  liegt  höher  bei  herabhängendem  Arm  und  der 
Wirbelsäule  näher  —  annähernd  parallel  zu  derselben  — ,  als  auf 
der  normalen  Seite.  Hypertrophie  an  anderen  Muskeln,  die  kompen- 
satorisch wirken  wie  der  Trapezius,  konnte  nicht  mit  Sicherheit  fest- 
gestellt werden  bei  Bittorfs  Patienten,  während  bei  dem  von 
Jeremias  der  occipitale  Ursprungsteil  des  Trapezius  etwas  verbreitert 
war.  Die  Flügelstellung  des  Schulterblatts  wird  deutlich  bei  Erhebung 
des  Armes  nach  vorn  bis  zur  Horizontalen.  In  beiden  Fällen  ist  die 
Brustwirbelsäule  nach  der  Seite  des  Defekts  zu  ausgebogen;  beide 
betrafen  die  rechte  Seite.  —  Elektrische  Untersuchung  mit  Reiz- 
versuchen an  der  Defektstelle  war  negativ.  —  Anatomische  Unter- 
suchungen liegen  nicht  vor. 

Bezüglich  der  Genese  sei  auf  ihre  Erörterung  bei  den  Brust- 
muskeln hingewiesen. 
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b)  Rhomboidei  und  Levator  scapulae 

werden  gelegentlich  gleichzeitig  mit  Brustmuskeldefekt  als  fehlend 
bezeichnet. 


Defekt  der  Kopfrumpfmuskeln. 
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III.  Gemischte  Kopfrumpfmuskeln  der  Schulter. 

1.  Defekt  des  M.  sternocleidomastoideus  und  M.  trapezius  (cucullaris). 

Da  diese  beiden  Muskeln  entwicklungsgeschichtlich  zusammen- 
gehören, so  ergibt  sich  auch  die  Berechtigung,  die  Defekte  gemeinsam 
zu  besprechen,  umsomehr,  als  auch  gleichzeitige  Defekte  beider 
Muskeln  sowohl  ein-  wie  doppelseitig  zur  Beobachtung  gekommen  sind. 

N.  vi 


M.ser.ant.      M.  trap.  |     |      M  fadaHs 


Clavicula    M.  sterno-mastci'd 

Fig.  6.  Embryo  von  9  mm  Länge.  Vormuskelmassen  des  Kopfes,  des  Halses 
und  der  kranialen  Myotome.    (Nach  einem  Modell  Lewis.) 


Nach  Lewis  (Handbuch  von  Keibel-Mall)  tritt  die  gemeinsame  Anlage 
beider  Muskeln  zuerst  bei  Embryonen  von  etwa  7  mm  Länge  ventral  von  den  beiden 
kaudalen  occipitalen  und  den  beiden  kranialen  cervikalen  Myotomen  auf,  steht  aber 
in  näherer  Beziehung  zu  den  Branchialbogen-  als  zu  den  Myotommuskeln.  Obgleich 
unmittelbare  Beobachtungen  über  die  Herkunft  der  Zellen,  aus  denen  sich  die  An- 
lage zusammensetzt,  nicht  vorliegen,  so  liegt  es  doch  in  Anbetracht  ihrer  Lage  und 
Innervation  nahe,  sie  als  ein  kaudales  Glied  in  der  Keihe  der  Kiemenmuskeln  zu 
betrachten  (vgl.  auch  Gegenbauk).  In  dieser  frühen  Zeit  hat  man  dichtgedrängte 
Zellen  vor  sich,  die  von  dem  Mesenchym  ihrer  Umgebung  nur  durch  ihre  größere 
Dichte  und  die  Gegenwart  des  N.  accessorius  sich  unterscheiden  lassen,  der  etwas 
in  sie  eindringt.  Gerade  an  der  Stelle,  wo  dieser  Nerv  den  Vagus  verläßt,  liegt  das 
kraniale  Ende  der  Muskelmasse.  Von  hier  aus  breitet  sich  das  Vormuskelgewebe 
allmählich  kaudalwärts  aus  gegen  die  Armknospe  hin  und  erreicht  beim  Embryo 
von  9  mm  Länge  etwa  die  Höhe  des  IV.  Cervicalmyotoms.  Schon  in  dieser  Zeit 
sind  Zeichen  der  Aufspaltung  in  die  beiden  Abschnitte  erkennbar.  Hat  der  Em- 
bryo 11  mm  erreicht,  so  erscheinen  die  beiden  Teile  kaudal  ganz  weit  getrennt,  der 
Trapeziusabschnitt  erreicht  etwa  den  VI.  Cervicalnerven,  der  andere  beinahe  die 
Anlage  der  Clavicula,  die  in  dieser  Zeit  noch  weit  kranialwärts  von  der  1.  Bippe 
entfernt  ist.  Noch  ist  der  Trapezius  nicht  am  Schultergürtel  befestigt,  er  stellt  eine 
dicke  säulenförmige  Masse  dar,  die  von  der  Occipitalregion  parallel  dem  Vagus, 
diesem  dicht  anliegend,  kaudalwärts  zieht.  Beim  16  mm  langen  Embryo,  bei  dem 
der  ganze  Arm  und  der  Schultergürtel  kaudalwärts  gewandert  sind,  erscheint  die 
Trennung  und  deutliche  Abgrenzung  der  beiden  Muskeln  in  ihrer  ganzen  Aus- 
dehnung vollzogen.    Der  Trapezius  ist  zur  Anheftung  an  der  Spina  scapulae,  sowie 
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am  akromialen  Ende  der  Clavicula  gelangt;  kaudalwärts  ist  er  bis  zur  0.  und  7.  Rippe, 
dorsalwärts  zu  den  Proc.  transv.  und  dem  Lig.  nuchae  ausgewachsen.  Erst  später, 
bei  Embryonen  von  20  mm  Länge,  zeigt  der  Trapezius  die  volle  Ausdehnung,  die 
ihm  endgültig  zukommt.  Die  Aufteilung  in  die  verschiedenen  Abschnitte  ist  als 
sekundärer  Vorgang  anzusehen,  der  am  jungen  Embryo  noch  nicht  in  Erscheinung 
tritt.  —  Der  Sternocleidomastoideus  reicht  bei  14  mm-Embryonen  vom  Proc.  mastoid. 
und  der  Occipitalregion  bis  zur  Clavicula,  die  Spaltung  in  den  sternalen  und  clavi- 
cularen  Abschnitt  hat  schon  begonnen. 

Der  Hauptnerv  ist,  wie  schon  angedeutet,  der  Accessorius;  die  aushilfsweise 
Versorgung  mit  Cervikalästchen  ist  sekundär  und  erlaubt  nicht  den  Schluß,  daß 
irgendein  Teil  der  Muskeln  von  den  Myotomen  stammt. 

Ein  isolierter  Defekt  des  Sternocleidomastoideus 
scheint  bislang  nicht  beobachtet  zu  sein  (s.  auch  Pectoralisdefekte!), 
dagegen  liegen  Mitteilungen  über  isolierte  Trapez  ius-(Cucullaris-) 
Defekte  vor,  und  zwar  ein-  und  doppelseitig,  teils  vollkomnine,  teils, 
was  häufiger  vorkommt,  partielle.  Wieweit  diese  letzteren  zu  den 
Mißbildungen  zu  rechnen  sind,  ist  eine  nicht  so  leicht  zu  beantwortende 
Frage,  insoweit  wenigstens,  als  sie  die  unteren  Abschnitte  des  Muskels 
betreffen.  Die  Variabilität  ist  hier  erheblich,  was  wohl  mit  der 
Wanderung  dieses  Muskels  von  oben  nach  unten  zusammenhängt. 
Der  thorakale  Ursprung  endet  nicht  selten  schon  am  11.,  am  10.  oder 
noch  höher  gelegenen  Brustwirbeln,  während  als  Normalgrenze  der 
12.  anzusehen  ist  (Gegenbaur).  Demnach  ist  es  nicht  möglich,  ein 
sicheres  Kriterium  anzugeben  bei  diesem  Abschnitt  dafür,  wo  die 
Variation  aufhört  und  die  Mißbildung  beginnt;  es  geht  nicht  an, 
einen  bestimmten  Wirbel  als  Grenzmarke  zu  bezeichnen.  Deshalb 
kann  man  beim  Fehlen  nur  des  unteren  Teils  bei  erhaltenen  anderen 
nicht  von  einer  Mißbildung  sprechen,  sondern  muß  diesen  Zustand 
zu  den  Varietäten  rechnen. 

Auch  hier  handelt  es  sich  im  wesentlichen  um  klinische  Beob- 
achtungen, die  in  der  Literatur  niedergelegt  sind.  Die  Vorwölbuugen. 
die  durch  den  Trapezius  bewirkt  werden,  besonders,  wenn  er  in 
Tätigkeit  tritt,  fallen  bei  seinem  Fehlen  weg;  der  Winkel  zwischen 
Hals  und  Schlüsselbein  nähert  sich  einem  rechten,  der  allmähliche 
schräge  Abfall,  den  man  auf  der  gesunden  Seite  findet,  ist  hier  nicht 
zu  sehen.  Am  deutlichsten  tritt  das  Fehlen  des  oberen  Teils  hervor 
bei  Erhebung  des  Armes  zur  Senkrechten ;  anstatt  des  deutlich  hervor- 
tretenden Wulstes  auf  der  normalen  Seite  trifft  man  auf  der  Defekt- 
seite eine  ausgeprägte  Vertiefung  und  die  Clavicula  wird  von  hinten 
sichtbar.  Auch  bei  der  Bewegung  der  Schulter  nach  rückwärts  ver- 
mißt man  die  dem  Muskel  zukommende  stärkere  Vorwölbung.  Am 
stärksten  ist  der  Unterschied  der  normalen  Seite  gegenüber  bei  Aus- 
führung von  Bewegungen  gegen  Widerstand.  Die  Schulter  der  be- 
troffenen Seite  pflegt  herabzuhängen,  doch  kommt  es  auch  vor,  daß 
sie  hochgezogen  erscheint  (Kredel).  Die  Stellung  des  Schulterblatts 
wird  verschieden  angegeben,  bald  als  Hochstand  (Bender,  Kausch, 
Kayser),  bald  als  Tiefstand  (Steche),  bald  wird  ausdrücklich  ein 
normales  Verhalten  betont  (Kredel).  Bei  Stanges  Fall  fiel  Flügel- 
stellung auf,  besonders  beim  Säbelparieren  während  militärischer 
Dienstleistung,  ähnlich  bei  dem  Eulenburgs. 

Kausch  brachte  —  wenigstens  für  seine  Fälle  —  den  Trapeziusdefekt  in 
ursächlichen  Zusammenhang  mit  dem  kongenitalen  Schulter blatthoch- 
stand,  der  sogenannten  SPRENGELschen  Deformität.  Dieser  Auffassung  traten 
Bender  u.  a.  entgegen.  Regelmäßig  ist  der  Hochstand,  wie  erwähnt,  jedenfalls 
nicht  vorhanden.  Neuere  Untersuchungen  sprechen  eher  für  einen  Zusammenhang 
mit  Anomalien  der  Wirbelsäule. 


Sternocleidomastoideusdefekt. 
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Bei  den  doppelseitigen  Fällen  muß  man  auch  an  die  Entstehung 
durch  Dystrophie  denken,  s.  allgemeiner  Teil.  Der  dort  ausführlich 
besprochene  ERBsche  Fall  gehört  vielleicht  doch  zu  den  kongenitalen 
Mißbildungen,  da  der  anatomische  Befund  kaum  über  den  bei  Hyper- 
trophie hinauszugehen  scheint.  Es  ist  ja  ohne  weiteres  denkbar,  daß 
die  wenigen  erhaltenen  Bündel  im  Laufe  der  Jahre  eine  Arbeits- 
hypertrophie  entwickelt  haben;  der  gleichzeitige  Befund  im  Deltoideus 
spricht  nicht  dagegen. 

Fehlt  der  Sternocleidomastoideus,  so  erscheint  die  Gegend 
zwischen  Schlüsselbein  und  Warzenfortsatz  auffallend  leer;  beim  Ab- 
tasten ist  nichts  vom  Mus- 
kel zu  fühlen  oder  nur 
einzelne  Bündelchen,  die 
aber  auf  elektrische  Rei- 
zung nicht  reagieren;  diese 
letztere  Tatsache  läßt 
daran  zweifeln,  ob  diese 
fühlbaren  dünnen  und 
flachen  Bündel  überhaupt 
muskulären  Charakter  ha- 
ben. Bei  Drehbewegungen 
des  Halses  sieht  man  an 
der  in  Betracht  kommen- 
den Stelle  keinen  Muskel- 
bauch vorspringen.  Das 
Schlüsselbein  springt  stär- 
ker hervor  und  zeigt 
bisweilen  auch  stärkere 
Krümmung.  Am  ausge- 
prägtesten waren  diese 
Veränderungen  bei  dem 
doppelseitigen  Fall  von 
Kredel  (Sjähriges  Mäd- 
chen, s.  Fig.  7). 

Dies-erine-pFnnktions-  Fig"  7-   Beiderseiti?;er  vollständiger  Defekt  des 

störu^f  S fach W  dtai  M.  stemocleidomast.  und  M.  trapezuts.  (Nach 
Muskeldefekten  überraschend.  üREDEL.j 
Sie  beruht  auf  dem  vikariieren- 
den Eintreten  und  der  Hyper- 
trophie verschiedener  Muskeln  in  der  Umgebung,  des  Levator  scapulae,  Splenius,  der 
Rhomboidei  bzw.  des  Platysma,  Omohyoideus,  Sternothyreoideus  und  Sternohyoideus. 
Höchstens  kommt  es  gelegentlich  vor,  daß  der  Arm  der  betroffenen  Seite  nicht  ganz 
senkrecht  erhoben  werden  kann,  doch  hat  das  möglicherweise  andere  Gründe  (z.  JB. 
auf  der  einen  Seite  Anstoßen  der  stark  gekrümmten  Clavicula  an  der  Halswirbel- 
säule bei  Kredel).  Die  Drehung  des  Kopfes  erfolgt  wie  die  Neigung  fast  genau 
so  ausgiebig  wie  bei  normalen  Menschen.  Bei  doppelseitigem  Defekt  des  Sterno- 
cleidomastoideus und  Trapezius  beobachtete  Kredel,  daß  das  Kind  bei  flachem 
Liegen  den  Kopf  emporheben  und  niederlegen  konnte;  im  Stehen  kam  erst  bei 
maximaler  Rückwärtsbeugung  eine  Grenze,  wo  der  Kopf  durch  Muskelkraft  allein 
nicht  mehr  aufgerichtet  werden  konnte.  —  Ein  ähnliches  Verhalten  beobachtete 
Heleerich  nach  operativer  Entfernung  beider  Sternocleidomastoidei.  Drehung  und 
Neigung  des  Halses  war  sofort  wieder  möglich,  dagegen  nicht  das  Emporheben  des 
liegenden  Kopfes  ohne  Nachhilfe  mit  der  Hand;  nach  zwei  Monaten  war  es  wieder 
möglich  durch  Hypertrophie  von  Platysmafasern  und  des  Omohyoideus. 

Doppelseitiges  Vorkommen  des  Defekts  beider  Muskeln  wurde  nur 
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2mal  beobachtet  (Damsch,  Kredel);  beide  Male  bei  gleichzeitigem 
Vorhandensein  anderer  Muskeldefekte.  Im  ersten  Fall  fehlten  noch 
beiderseits  Latissimus  dorsi  und  Pectoralis  maior  (Post,  sternocost.) ; 
beeinträchtigt  waren  Rhomboidei,  Longissimus  dorsi,  Supra-  und 
Infraspinatus  (Dystrophie?),  in  dem  zweiten  Port,  sternocost.  des  Pecto- 
ralis maior,  rechts  vollständig,  links  zum  großen  Teil,  vielleicht  auch 
Omohyoideus  und  Levator  scapulae  (außerdem  bestand  Gaumen- 
spalte). —  Auch  sonst  finden  sich  des  öfteren  noch  andere  Muskel- 
defekte an  demselben  Individuum,  so  z.  B.  der  Rhomboidei  auf  der 
einen  Seite  in  Kauschs  Fall  III,  des  Abductor  pollicis,  Thenar  und 
Hypothenar  (dazu  Trichterbrust,  Hals-  und  Schädelskoliose)  bei 
Abromeit. 

Bezüglich  der  Genese  ist  auch  bei  diesen  Defekten  nichts  Sicheres 
bekannt,  es  sei  hier  auf  die  früheren  Erörterungen  hingewiesen;  über 
gleichzeitige  Hautveränderungen  wie  beim  Pectoralisdefekt  wird  nichts 
berichtet.  Die  Entstehungszeit  muß  wohl  auch  hier  in  die  ersten 
Wochen  der  Embryonalzeit  verlegt  werden. 
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S.  auch  den  Abschnitt  über  Bruslmnskeldefekte! 

2.  Der  angeborene  muskuläre  Schief  hals. 

Der  Schiefhals  (Torticollis,  Caput  obstipum)  ist  dadurch  charakte- 
risiert, daß  bei  den  damit  Behafteten  die  einseitige  Wirkung  des  M. 
sternocleidomastoideus  sozusagen  fixiert  erscheint.  Der  Kopf  ist  nach 
der  Seite  der  Verkürzung  geneigt  und  gleichzeitig  nach  der  entgegen- 
gesetzten Seite  gedreht  unter  leichter  Hebung  des  Kinns.  Der  Kopf- 
wender (richtiger  als  Kopfnicker)  ist  auf  der  befallenen  Seite  verkürzt 
in  verschiedenem  Grade  und  zeigt  meist  mehr  oder  weniger  ausge- 
dehnte bindegewebige  Partien,  bisweilen  auch  nur  Atrophie.  Bei  den 
seltenen  doppelseitigen  Fällen,  auf  die  natürlich  die  Bezeichnung 
Schiefhals  nicht  paßt,  wird  der  Kopf  entsprechend  den  Ansatzstellen 
nach  rückwärts  gehalten. 

Wiewohl  das  Leiden  schon  sehr  lange  bekannt  ist  und  Hunderte 
von  Veröffentlichungen  darüber  vorliegen,  so  muß  man  auch  heute 
noch  sagen,  daß  die  Genese  des  Schief halses  (C.  o.)  keineswegs  voll- 
ständig geklärt  ist.  Im  Gegenteil,  gerade  die  Veröffentlichungen  der 
letzten  Jahre  kommen  zu  sehr  verschiedenen  Ergebnissen  in  ätio- 
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logischer  Hinsicht.  Wahrscheinlich  gilt  auch  hier  wie  für  so  manche 
andere  Mißbildung,  daß  man  sich  vor  allzu  schroffer  Einseitigkeit 
hüten  muß  und  nicht  nur  einen  Weg  als  möglich  anerkennt  (Schwalbe). 
.Daß  der  angeborene  Schiefhals  zu  den  Mißbildungen  zu  rechnen  ist 
in  der  Mehrzahl  der  Fälle,  haben  erst  die  Forschungen  neuerer  Zeit 
erwiesen;  die  lange  unwidersprochen  geltende  Theorie  Stromeyers 
sah  ihn  als  Folge  eines  Geburtstraumas  an,  wenn  auch  Stromeyer 
selbst  die  Möglichkeit  angeborenen  Vorkommens  nicht  leugnete. 

Was  die  Häufigkeit  des  Auftretens  des  C.  o.  betrifft,  so  fand  ihn 
Hoffa  im  Material  der  Münchener  chirurgischen  Poliklinik  in  0,49  Proz. 
unter  1444  Deformitäten.  Schanz  in  0,9  Proz.,  v.  Aberle  in  0,6  Proz., 
Dollinger  dagegen  in  2  Proz.  seiner  Beobachtungen.  Rosenfeld 
unter  4386  (eigene  +  Hoffa  +  Schanz)  42  mal  =  0,96  Proz.  Chaus- 
sier  gibt  an  unter  23  293  innerhalb  5  Jahren  in  der  Pariser  Mater- 
nite  geborenen  Kindern  keinen  einzigen  Fall  von  C.  o.  gesehen  zu 
haben;  dazu  bemerkt  Bauer  sehr  richtig,  daß  bei  dieser  Statistik 
nicht  berücksichtigt  ist,  daß  die  Deformität  oft  nicht  sofort  nach  der 
Geburt  beobachtet  wird,  sondern  erst  nach  einiger  Zeit. 

Die  rechte  Seite  scheint  häufiger  betroffen  zu  sein  als  die  linke. 
Zählt  man  die  Aufstellungen  von  v.  Aberle,  Colombara,  Dieffen- 
bach,  Kader,  Kersting,  Linser,  Mass,  Röpke,  Stumme,  Whitman 
zusammen,  so  ergeben  sich  344  Fälle  rechts  gegen  266  links; 
allerdings  ist  dabei  zu  bemerken,  daß  die  Zahlen  verhältnismäßig 
klein  sind.  —  Fraglicher  ist  das  mehrfach  behauptete  Ueberwiegen 
des  weiblichen  Geschlechts ;  bei  Zusammenziehung  der  Zahlen  von 
Colombara,  Dieffenbach,  Kader,  Kempf,  Kersting,  Linser, 
Mass,  Pfeifer,  Röpke,  Stumme,  Whitman  erhält  man  das  Ver- 
hältnis weiblich  zu  männlich  wie  310:297;  bei  der  Kleinheit  der 
Gesamtzahl  läßt  sich  daraus  kein  bindender  Schluß  ziehen. 

Betrachten  wir  zunächst  in  Kürze  die  normal-anatomischen  Ver- 
hältnisse des  M.  sternocleidomastoideus. 

Der  seitlich  am  Hals  gelegene  Muskel  ist  in  das  oberflächliche  Blatt  der  Hals- 
fascie  eingeschlossen,  mehr  oder  weniger  vollständig  vom  Platysma  überdeckt,  und 
zieht  vom  Thorax  schräg  zum  Kopf  hinauf.  Sein  Ursprung  erfolgt  in  zwei  mehr 
oder  weniger  scharf  getrennten  Portionen  vom  Manubrium  sterni  und  der  Clavicula. 
Der  sternale  Teü  beginnt  mit  starker  Ursprungssehne  unterhalb  des  Sternoclavicular- 
gelenks  und  bildet  einen  erst  abgerundeten,  im  schrägen  Verlauf  nach  hinten  und 
aufwärts  sich  abplattenden  Bauch;  der  Ansatz  liegt  an  der  Außenfläche  des  Warzen- 
fortsatzes und  an  der  Linea  nuchae  sup.  Der  claviculare  Teil  geht  von  der  Pars 
sternalis  claviculae  aus,  bildet  einen  platten,  weniger  schräg  aufsteigenden  Bauch, 
der  sich  allmählich  hinter  den  sternalen  Teil  schiebt,  und  mit  ihm  vereint  am 
Warzenfortsatz  sich  ansetzt.  Die  Sonderung  ist  verschieden  ausgeprägt,  am  deut- 
lichsten an  den  Ursprüngen ;  bei  vollkommener  Ausprägung  entspricht  sie  einer 
Scheidung  des  Muskels  in  einen  Sternomastoideus  und  Cieidomastoideus,  wie  bei 
manchen  Säugetieren.  An  der  Insertion  mischen  sich  sternale  Elemente  den  tiefer 
gelegenen  clavicularen  bei  am  Warzenfortsatz,  während  andererseits  claviculare  auch 
oberflächlich  an  der  Linea  nuchae  sich  anheften  (Gegenbaue);  hier  ist  also  die 
Sonderung  weniger  deutlich.  —  Genetisch  gehört  der  Muskel  zum  Trapezius  als 
eine  vom  ventralen  seitlichen  Rand  erfolgte  Abgliederung  (Bütschli,  Gegenbaur 
u.  a.).  Die  Lücke  zwischen  vorderem  Trapeziusrand  und  hinterem  Rand  des 
Sternocleidomastoideus  ist  bisweilen  durch  eine  Verbreiterung  der  Portio  clavicularis 
stark  verschmälert,  wodurch  die  beiden  Muskeln  einander  genähert  erscheinen.  Nicht 
selten  liegt  in  dieser  Lücke  ein  Muskel,  der  von  der  Clavicula  zum  Hinterhaupt 
emporsteigt,  M.  cleidooccipit.,  wodurch  die  Beziehung  zum  Trapezius  dokumen- 
tiert wird  (Gegenbaur).  Das  zwischen  beiden  Muskeln  gelegene  Feld  kann  auch 
sehr  schmal  und  von  schwachen  Muskelbündeln.  Fibrae  cleido-occipit.,  durchzogen 
sein  (Rauber).  Für  die  Zusammengehörigkeit  beider  Muskeln  spricht  außerdem  ihre 
gemeinsame  Innervation  durch  den  N.  accessorius  neben  einigen  Cervicalzweigen 
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(C  2,  auch  C  3,  C  4  und  selbst  Aesten  aus  dem  N.  hypoglossus,  meist  unentwirrbar 
gemischt  mit  diesen)  (Braus). 

Wichtig  ist,  besonders  im  Hinblick  auf  die  später  zu  erörternde  VÖLCKERsche 
Theorie,  die  Gefäßversorgung,  die  sehr  verschieden  angegeben  wird,  was  an  sich  nicht 
zu  verwundern  ist  bei  der  großen  Variabilität  im  Gefäßsystem.  Viele  Autoren  geben 
an,  daß  der  Muskel  durch  eine  A.  sternocleidomastoidea  versorgt  wird,  die  aus  der 
Carotis  ext.  stammt.  Gegenbaur  spricht  von  gelegentlichem  Ersatz  der  be- 
sprochenen Arterie  durch  Aeste  aus  der  Thyreoidea  sup.  und  Occipitalis,  ebenso 
Eauber  u.  a.  Krause  erwähnt  noch  ß.  parotidei,  R.  art.  auricul.  post.  und  ß. 
art.  lingual,  als  Ersatz  für  die  oft  fehlende  A.  sternoeleidomast.  Im  Spalteholz- 
schen  Atlas  findet  man  Aeste  der  A.  thyreoid.  und  occipit.  Braus  gibt  an:  ß.  sterno- 
eleidomast. aus  A.  occipit.,  Zweige  von  anderen  Aesten  der  Carotis  ext.  (A.  auricul. 
post.,  A.  thyreoid.  sup.)  und  meist  auch  aus  den  Aesten  der  Subclavia  (A.  cervical. 
superfic,  A.  transv.  colli).  Völcker  läßt  nach  seinen  Untersuchungen  an  Säuglings- 
leichen in  der  ßegel  zwei  Arterien  in  den  Muskel  eintreten,  eine  unmittelbar  aus 
der  Carotis  ext.,  etwas  oberhalb  der  A.  lingualis,  die  zweite  aus  der  A.  thyreoidea  sup. 
Ihre  Eintrittsstelle  liegt  an  der  Grenze  zwischen  mittlerem  und  oberem  Drittel  des 
Muskels  nahe  dem  N.  accessorius,  die  erstere  höher,  die  zweitgenannte  tiefer,  zwischen 
beiden  eine  Vene,  die  in  die  V.  jugularis  int.  mündet.  In  der  unteren  Hälfte  des 
Muskels  fand  er  keine  eintretenden  Gefäße;  wenn  außer  den  genannten  noch  ein 
Gefäß  vorhanden  ist,  so  versorgt  dieses  nach  seinen  Erfahrungen  nur  die  obere 
Hälfte.  Kempf  wies  bei  Injektionsversuchen  an  sechs  Leichen  Neugeborener  je  3 
oder  4  Arterien  nach ;  sie  kamen  von  oben  her,  dem  Gebiete  der  Carotis  ext.  ent- 
springend, aus  kleinen  Arterien  der  Parotis,  aus  der  A.  occipit.  und  A.  thyreoid.  sup. 
Der  Eintritt  erfolgte  im  oberen  Drittel  oder  in  der  oberen  Hälfte  des  Muskels  staffel- 
artig übereinander,  weiterhin  verliefen  sie  schräg  von  oben  nach  unten.  Der  stärkste 
Ast  war  stets  der  aus  der  A.  thyreoid.  sup.  nahe  deren  Abgangsstelle  entspringende; 
sein  Verlauf  einige  Zentimeter  an  der  Hinterfläche  abwärts.  Außerdem  aber  fand 
er  in  vier  von  seinen  6  Fällen  eine  Arterie,  die  sich  in  den  untersten  Teilen  des 
Muskels  verzweigte;  sie  ging  3mal  aus  der  A.  transv.  scapulae  hervor,  lmal  aus 
der  A.  cervical.  superfic,  besaß  jedoch  ein  sehr  kleines  Kaliber;  sie  gehört  also  zum 
Gebiet  der  Subclavia,  speziell  zum  Tr.  thyreocervical.  Nove- Josserand  und 
Viannay  fanden  wieder  andere  Verhältnisse  bei  Injektionsversuchen:  im  oberen 
Drittel  mehrere  kurze  Arterien  untereinander  anastomosierend  (aus  der  A.  occipit.), 
eine  mittlere  A.  sternomast.  aus  der  A.  thyreoid.  sup.,  eine  untere  A.  sternomast. 
aus  dem  Truncus  bicervicoscapularis  oder  aus  der  A.  subscapul.  der  A.  scapul.  post. 
oder  der  A.  cervical.  ascend.  Die  Autoren  stimmen  aber  mit  Völcker  darin  über- 
ein, daß  die  beiden  unteren  Drittel  schlechter  vaskularisiert  sind.  —  Die  untere 
Arterie  Kempfs  erwähnen  auch  schon  ältere  französische  Autoren  (Cruveilhier, 
Testut  u.  a.). 

Die  Wirkung  des  spiralig  um  den  Hals  gedrehten  Muskels  (am  Ursprung 
nach  vorn,  an  der  Insertion  lateral  gerichtet)  erfolgt  in  der  Weise,  daß  der  Kopf 
nach  der  gleichen  Seite  gebeugt,  das  Gesicht  nach  der  anderen  Seite  gewendet  wird 
mit  leichter  Hebung  des  Kinns.  Bei  Feststellung  des  Kopfes  durch  andere  Muskeln 
ist  er  imstande,  Brustkorb  bzw.  Schultergürtel  zu  heben.  Bei  der  Wendung  des 
Kopfes  wickelt  sich  die  Spirale  ab,  bis  sie  gerade  gerichtet  ist  (Braus). 

Die  ersten  wissenschaftlichen  Mitteilungen  stammen  nach  Heller 
von  drei  holländischen  Aerzten  des  17.  Jahrhunderts,  Nikolaus 
Tulpius,  van  Meekren  und  van  Roonhuysen.  Jn  der  letzteren 
Abhandlung  finden  sich  sogar  pathologisch  anatomische  Angaben  über 
die  Veränderung  des  Kopfwenders :  „diesen  sehnigen  Strang,  der  aus 
dem  M.  mastoideus  hervorgeht  und  den  wir  nicht  selten  so  verhärtet, 
vertrocknet  und  zusammengeschrumpft  finden,  daß  er  mit  einer  ver- 
trockneten Sehne  Aehnlichkeit  hat".  Wegen  weiterer  geschichtlicher 
Daten  verweise  ich  auf  die  Arbeiten  Witzels,  Kaders  u.  a.  Hier 
sei  nur  noch  erwähnt,  daß  Heusinger  1826  bei  einem  wenige  Tage 
alten  Kind  einen  um  2  V2  cm  verkürzten  linken  Sternocleidomastoideus 
fand,  der  keine  Muskelfasern  mehr  erkennen  ließ,  sondern  aus  weißer 
Sehnensubstanz  bestand.  Aus  neuerer  Zeit  liegen  eine  ganze  Reihe 
pathologisch-anatomischer  Befunde  vor,  von  denen  natürlich  für  unser 
Kapitel  nur  die  von  Wichtigkeit  sind,  die  von  Neugeborenen  (event. 
Föten)   und   wenige    Tage  oder   Wochen  alten  Kindern  erhoben 
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werden  konnten.  Im  allgemeinen  herrscht  darüber  weitgehende  Uebei- 
einstimmung. 

Köster  fand  bei  einem  27  Tage  alten  Kind  mit  rechtsseitigem  C.  o.  den 
Muskel  verwandelt  in  derbe  fibröse  Knoten,  dabei  waren  aber  nirgends  Stellen,  die 
freigewesen  wären  von  Muskelelementen,  jedoch  sah  er  keine  schollig  degenerierten 
Fasern.  Im  unteren  und  oberen  Abschnitt  lagen  in  dem  langfaserigen  Bindegewebe 
schmale,  zum  Teil  sehr  lange  Spindelzellen  verstreut,  nach  K.s  Ansicht  Muskelzellen 
wegen  teilweiser  Andeutung  von  Querstreifung.  Innerhalb  der  Knoten  waren  die 
Faserzüge  zum  Teil  wirbeiförmig  angeordnet,  was  an  fibroide  Tumoren  erinnerte; 
auch  hier  lagen  Spindelzellen  dawischen,  da  und  dort  auch  einmal  kürzere  quer- 
gestreifte Muskelfasern.  Vorwiegend  war  das  sehnenartige  Gewebe  kernarm,  daneben 
fanden  sich  aber  auch  kernreichere  und  zellig  infiltrierte  Stellen,  wo  Nerven  und 
Gefäße  zu  sehen  waren.  In  den  obersten  Partien  ist  das  Muskelgewebe  erhalten, 
aber  auch  hier  zwischen  den  Muskelfasern  schmalere  und  breitere  Streifen  von 
Bindegewebe.    Blutpigment  war  nirgends  nachweisbar. 

Kader  beschreibt  den  Muskel  bei  C.  o.  als  stets  verkürzt  und  verdünnt,  meist 
derb  sich  anfühlend,  er  erschien  blaßrötlich,  zuweilen  schmutzig  grau.  Umhüllt 
war  er  von  einer  dicken,  un verschieblichen  Bindegewebsmasse,  die  an  den  Rändern 
etwas  fester  war  und  mit  dem  Muskel  fest  verwachsen.  Die  Gefäßscheide  der  großen 
Halsgefäße  zeigte  sich  verdickt  und  stets  mit  der  Hinterfläche  des  Kopfwenders 
verwachsen,  das  Bindegewebe  der  Umgebung  meist  verdickt.  Zahlreiche,  oft  sehr 
derbe  Stränge  verliefen  in  der  Längsrichtung,  andere  quer  oder  schräg.  Der  vordere 
Trapeziusrand  erwies  sich  häufig  bindegewebig  verdickt  und  auch  verkürzt,  desgleichen 
strangartige  bindegwebige  Stellen  des  Platysma.  Weiterhin  berichtet  K.  noch  von 
bindegewebigen  Zügen  von  der  Portio  clavicul.  zum  vorderen  Trapeziusrand  und 
dem  M.  omohyoideus,  der  Portio  sternalis  zum  M.  sternothyreoid.  und  sternohyoid. 
außerdem  von  glegentlichen  Verwachsungen  mit  dem  Platysma  und  der  ober- 
flächlichen Halstascie.  —  An  allen  herausgenommenen  Muskeln  zeigte  sich  ein 
abnormer  Reichtum  an  Bindegewebe  auf  Kosten  der  Muskelelemente.  In  21  Fällen 
war  5mal  der  ganze  Muskel  gleichmäßig  in  16  ein  begrenzter  Abschnitt  verändert 
und  zwar  7mal  die  ganze  P.  clavicul.,  7mal  die  ganze  P.  sternal.,  2mal  die 
untere  Hälfte  beider  Portionen.  —  Mikroskopisch  fand  sich  bisweilen  das  Bild  ein- 
facher Atrophie,  am  Sarkolemm  nichts  Besonderes.  Das  interstitielle  Gewebe  erwies 
sich  zuweilen  hochgradig,  in  manchen  Fällen  wenig  verbreitert,  kern-  und  gefäßarm 
(ein  gewisses  Ruhestadium).  Andere  Bilder  faßt  er  als  akutes  Stadium  auf,  wo  er 
Fasern  gequollen,  unregelmäßig  ausgebuchtet,  scholhg  zerfallen,  mit  getrübtem 
Plasma  fand,  kernlos  oder  aber  mit  vermehrten  Kernen ;  von  der  Querstreifung  war 
meist  nichts  mehr  zu  sehen.  Des  weiteren  erwähnt  Kader  lebhaft  wuchernde 
Granulationszellen  innerhalb  der  Sarkolemmschläuche,  besonders  aber  außerhalb 
derselben  im  Interstitium ;  hier  sah  er  auch  reichliche  Neubildung  von  Blut-  und 
Lymphgefäßen. 

Hildebrand  sah  an  den  exstirpierten  Stücken  seines  doppelseitigen  Falles 
auf  dem  Durchschnitt  grauweißes  derbes,  sehr  festgefügtes  Gewebe,  Muskelgewebe  nur 
etwas  am  äußeren  Umfang,  an  keiner  Stelle  auch  nur  eine  Spur  von  Blutfarb- 
stoff  älteren  Datums.  Histologisch  erwies  sich  auf  ganzen  Durchschnitten  das 
Muskelgewebe  nur  an  den  Rändern  stellenweise  unverändert.  Im  Gebiet  der 
sogen.  Geschwulst  fanden  sich  zwar  an  manchen  Stellen  noch  Muskelfasern,  sie 
waren  jedoch  meist  mehr  oder  weniger  auseinander  gedrängt  durch  Bindegewebs- 
massen  in  sehr  verschiedenen  Entwicklungsstadien.  An  manchen  Stellen  weich, 
locker  mit  verstreuten  jungen  Kernen  und  Spindelzellen  mit  länglichen  Kernen, 
ohne  deutliche  Struktur  der  Grundsubstanz,  mit  jugendlichen  Gefäßen,  gelegentlich 
an  myxomatöses  Gewebe  erinnernd;  an  anderen  Stellen  traf  man  Rund-  und 
Spindelzellen,  an  wieder  anderen  derbe  Bindegewebsfasern.  Je  weiter tdas  Bindegewebe 
entwickelt  war,  desto  dünner,  schmächtiger  erschienen  die  einzelnen  eingestreuten 
Muskelfasern.  „Es  macht  den  Eindruck,  als  ob  sie  in  der  Umklammerung  des 
Bindegewebes  erdrückt  würden."  An  wieder  anderen  Stellen  waren  ausgebildete, 
längere  Züge  welligen ,  gleichgerichteten  Bindegewebes  zu  sehen  und  gar  keine 
Muskelfasern.  Was  die  letzteren  betrifft,  so  ist  ihre  Kontinuität  an  den  früher 
erwähnten  Stellen  häufig  unterbrochen,  oft  endigen  sie  mit  kolbigen  Anschwellungen, 
homogen,  ohne  Längs-  und  Querstreifung,  durch  Färbungen  dunkler  tingierbar; 
die  Kerne  erscheinen  vermehrt,  häufig  reihenförmig  angeordnet.  Diese  Bilder  gehen 
unmittelbar  über  in  quergestreifte  Fasern.  Auch  längsgestreifte  Fasern  fanden  sich, 
oft  dicht  neben  quergestreiften.  Die  Enden  waren  ab  und  zu  aufgespalten,  die 
Querstreifung  dabei  erhalten.  An  manchen  Stellen  war  nur  das  Sarkolemm  noch 
vorhanden,  Hildebrand  hatte  dabei  manchmal  den  Eindruck,  als  ob  daraus  das 

3* 


36 


Kapitel  I. 


Bindegewebe  hervorgehe.  Nur  an  einzelnen  Stellen  beobachtete  er  feinkörnigen 
Zerfall  von  Muskelfasern,  an  anderen  Komplexe  von  ziemlich  langen  Spindelzellen, 
die  an  Muskelfasern  erinnerten  und  als  junge  solche  angesprochen  werden  könnten! 
Die  Gefäße  waren  zahlreich,  zartwandig,  kapillär;  öfters  erschienen  sie  von  reich- 
lichen Spindel-  und  Rundzellenanhäufungen  umgeben.  Einzelne  Arterien  waren 
obliteriert.  Blutpigment  war  nicht  nachweisbar.  An  einigen  Randstellen  fanden  sich 
rote  Blutkörperchen,  die  zweifellos  von  der  Operation  herrührten.  —  Die  Beobachtung 
betraf  ein  Kind  von  wenigen  Wochen. 

Nach  Schloessmannts  Untersuchungen  von  10  Tage  bis  8  Monate  alten  Kindern 
gehen  offenbar  recht  frühzeitig  einzelne  Muskelfasern  zugrunde.  Auch  da,  wo  von 
einer  aktiven  Bindegewebswucherung  nichts  zu  sehen  war,  bemerkte  man  degenerative 
Vorgänge  am  Muskelgewebe;  die  Fasern  erschienen  homogen,  es  trat  diskoide  Zer- 
klüftung und  wachsartige  Degeneration  auf;  die  Kerne  waren  schlecht  färbbar  oder 
ganz  verschwunden.  Bei  vorgeschrittener  Degeneration  waren  schließlich  nur  die 
geschrumpften  Sarkolemm schlauche  noch  vorhanden  mit  vereinzelten  Schollen, 
Kernresten  und  Detritus.    Im  Interstitium  bildete  sich  ein  junges  Keimgewebe,  das 
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Fig.  8.    Hochgradige  Atrophie  und  Blutungen.    (Nach  Sippel.) 

sich  bei  älteren  Fällen  allmählich  in  ein  kernarmes  Bindegewebe  umwandelte  und 
so  das  Muskelgewebe  ersetzt  hat.  Wichtig  ist  der  Hinweis  auf  Stellen,  an  denen 
in  der  Umgebung  degenerierter  Fasern  noch  keine  interstitiellen  Wucherungsvor- 
gänge bemerkbar  waren.  Blutpigment  war  bisweilen  mikroskopisch  zu  finden.  — 
Makroskopisch  sah  Schloessmann  außer  der  bekannten  derben  Beschaffenheit  der 
bindegewebigen  Partien  punktförmige  bis  stecknadelkopfgroße  Blutungen,  die  durch 
das  Perimysium  durchschimmerten. 

Sippel  hat  noch  frühere  Fälle  untersucht  (kurz  nach  der  Geburt)  und  fand 
dabei  außer  den  schon  bekannten  Veränderungen  Bilder,  die  schon  abgeschlossene 
fibröse  Umwandung  von  Hämatomen  bei  der  Geburt  zeigten  (schwarze  Pigmen- 
tierung der  Muskeif aserreste  Fall  IV);  sonst  fand  er  bei  Totgeborenen  oder  bald 
nach  der  Geburt  Verstorbenen  fast  stets  frische  zum  Teil  sehr  ausgedehnte  Blutungen. 
Der  Prozeß  geht  nach  Sippels  Darstellung  von  der  Hinterwand  des  Muskels  aus, 
meist  am  Uebergang  vom  oberen  zum  mittleren  Drittel,  während  die  Vorderwand 
nur  wenig  geschädigt  ist  und  noch  eine  Schicht  intakter  Muskulatur  zeigt.  Die 
schwielige  Umwandlung  erfolgte  in  schweren  Fällen  in  der  ganzen  Länge  des 
Muskels,  in  der  Mitte  desselben  in  größtem  Umfang,  während  in  allen  Fällen,  auch 
den  schweren,  an  der  Vorderfläche  noch  regelrechte  Muskelfasern  nachweisbar  waren.  — 
Zu  den  Schrumpfungsvorgängen  kann  es  aber  nach  Sippel  auch  ohne  Blutergüsse 
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kommen,  sie  sind  nicht  etwa  conditio  sine  qua  non  —  Andererseits  findet  man  auch 
gar  keine  Veränderungen  am  Muskel  (s.  auch  Volkmann),  oft  auch  einfache, 
mehr  oder  weniger  hochgradige  Atrophien.  —  Die  Gefäße  erschienen  Sippel  oft  etwas 
schwächer  auf  der  befallenen  Seite  und  machten  einen  dünneren  Eindruck  gegen- 
über der  gesunden  Seite. 

J.  Frankel  erwähnt  ein  von  R.  Meyer  untersuchtes  Präparat,  in  welchem 
vorn  außen  ein  breiter  Saum  quergestreifter  Muskelfasern  zu  sehen  war,  während 
Zentrum  und  hintere  Wand  des  Knotens  aus  fibillärem  Bindegewebe  mit  spärlichen 
eingestreuten,  in  Zerfall  befindlichen  Muskelfasern  bestand.  Schubert  fand  bei 
einem  10  Wochen  alten  Knaben  unter  der  normalen  Haut  eine  tauben eigroße 
Geschwulst  im  Kopf  wen  der,  ober-  und  unterhalb  einen  drehrunden  Narbenstrang. 
Die  Geschwulst  bestand  aus  derbem  Narbengewebe.  Mikroskopisch  waren  die 
degenerativen  Veränderungen  am  Muskelgewebe  weit  fortgeschritten. 

Eigene  histologische  Erfahrungen  des  Verf.  an  Muskeln  nur  wenige  Tage  alter 
Schiefhalskinder  ergaben  im  wesentlichen  die  mehrfach  geschilderten  Bilder  in  ver- 
schiedenen Stadien  des  Prozesses,  insbesondere  degenerative  Erscheinungen  an  den 


Muskelreste 


Fig.  9.  Hochgradige  bindegewebige  Umwandlung  bei  Schiefhals.   (Nach  Landois.) 


Resten  von  Muskelsubstanz,  zum  Teil  mit  Kern  Wucherung,  Bindegewebe  in  ver- 
schiedenen Stadien  der  Reife  bis  zu  sehnenartigen  Bildern,  perivaskuläre  Infiltrate, 
zentral  gelegene  Blutaustritte  und  Ablagerung  von  Blutpigment. 

Morphologisch  betrachtet  hat  man  also  einen  Ersatz  zugrunde 
gegangenen  Muskelgewebes  durch  in  verschiedenen  Entwicklungs- 
stadien befindliches  Bindegewebe  vor  sich  (nicht  eine  bindegewebige 
Degeneration  des  Muskels,  wie  man  noch  so  oft  lesen  muß),  oder 
aber  bisweilen  eine  einfache  Atrophie;  wie  erwähnt,  wurde  aber  der 
Muskel  gelegentlich  auch  intakt  gefunden,  wobei  aber  auch  an  die 
Möglichkeit  des  erst  seit  Ausbildung  der  Röntgentechnik  bekannter 
gewordenen  ossären  Schiefhalses  gedacht  werden  muß. 

Während  somit  über  die  Morphologie  im  allgemeinen  Klarheit 
herrscht,  so  beginnt  die-  Schwierigkeit  mit  der  Deutung  des  Befundes. 
Ehe  wir  jedoch  in  die  Besprechung  der  formalen  und  kausalen  Genese 
des  C.  o.,  als  Mißbildung  betrachtet,  eingehen,  ist  es  notwendig,  einen 
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Blick  zu  werfen  auf  die  geburtstraumatische  und  die  entzündliche 
Theorie,  die  auch  heute  noch  vertreten  werden. 

Die  traumatische  Theorie  hat  nahezu  fünfzig  Jahre  ge- 
herrscht, seitdem  sie  Stromeyer  1838  aufgestellt  hatte.  Nach  seiner 
Ansicht  tritt  infolge  eines  Geburtstraumas  ein  Bluterguß  im  Muskel 
auf;  die  dadurch  bedingte  Anschwellung  wird  allmählich  härter,  später 
kommt  es  dann  zu  narbiger  Schrumpfung,  welche  dann  die  Schief- 
stellung des  Kopfes  bedingt.  Der  so  beschaffene  Muskel  bleibt 
naturgemäß  im  Wachstum  zurück,  wodurch  die  Schiefstellung  im 
Laufe  des  Lebens  sich  immer  stärker  ausprägt.  —  Erst  als  Petersen 
1884  mit  dem  radikalen  Satze  auftrat,  daß  der  Riß  des  Sternocleido- 
mastoideus  aus  der  Aetiologie  des  Schiefhalses  zu  streichen  sei, 
begann  die  Diskussion  der  Frage,  wobei  eine  große  Reihe  von  Autoren 
für  die  STROMEYERsche  Lehre  eintrat  (Colombara,  Fabry,  Fried- 
berg, Maass,  Pfeifer,  Volkmann  u.  a.). 

Zur  Stütze  der  traumatischen  Theorie  wird  immer  wieder  in 
erster  Linie  auf  die  unleugbare  Tatsache  hingewiesen,  daß  der  Schief- 
hals am  häufigsten  nach  erschwerter  Geburt  augetroffen  wird  (Becken- 
endlagen, Zangengeburten,  sehr  lange  dauernde  Geburteu),  etwa  bei 
80  Proz.  der  mitgeteilten  Fälle  finden  sich  derartige  Hinweise.  Einige 
Zahlen  mögen  die  Verhältnisse  aufzeigen.  Stumpf  fand  unter 
115  Kindern  mit  sogenanntem  Kopfnickerhämatom  72  Beckenendlagen, 
43  Kopflagen;  Witzel  unter  43  Fällen  25  mit  Kunsthilfe  Geborene, 
Fabry  unter  14  Fällen  12  schwere  Geburten  (8  Steißlagen,  4  Zangen) ; 
Kader  unter  20  Fällen  16,  Schloessmann  unter  19  Fällen  13  Steiß- 
lagen; Sippel  unter  14  Fällen  8  Steißlagen,  4  Querlagen,  2  Schädel- 
lagen; Frankel  unter  72  Fällen  52  Steißlagen,  bei  3  Müttern  Wieder- 
holung der  Steißlage. 

Weiterhin  werden  die  Fälle  für  die  traumatische  Theorie  verwertet,  in  denen 
sich  im  Anschluß  an  ein  beobachtetes  sogenanntes  Kopfnickerhämatom  ein  Schiefhals 
entwickelt  hat. 

Die  unglückliche  Bezeichnung  Kopfnickerhämatom  stammt  von  Bohn  aus 
den  sechziger  Jahren.  Klinisch  wird  mit  diesem  Namen  eine  in  der  Regel  erst 
einige  Tage  Dach  der  Geburt  auftretende  Schwellung  belegt,  die  sehr  verschieden 
groß  sein  kann  und  bei  der  Zusammenziehung  des  Muskels  größer  erscheint.  Die 
Längsachse  der  Schwellung  fällt  mit  der  des  Muskels  zusammen. 

Entsprechende  Fälle  wurden  von  einer  Reihe  vou  Autoren  ver- 
öffentlicht im  In-  und  Ausland  (Dieffenbach.  Goebel.  Hoffa, 
Volkmann,  Blachez,  Bouchut.  Comby,  Powel,  Spencer,  Wapler, 
Whitman).  Andererseits  verschwindet  das  sogenannte  Hämatom  oft 
ziemlich  rasch  ohne  irgendwelche  Spuren  zu  hinterlassen  (Petersen 
u.  a.). 

Endlich  weisen  die  Anhänger  der  traumatischen  Entstehung  auf 
die  bekannten  Fälle  hin,  in  denen  mit  Sicherheit  im  Anschluß  an  ein 
Trauma  Schiefhals  aufgetreten  ist.  Allerdings  betreffen  diese  Beob- 
achtungen spätere  Lebensalter  (v.  Eiselsberg.  Kader,  Krönlein 
u.  a.),  aber  sie  lassen  zunächst  immerhin  einen  Analogieschluß  zu. 

Gegen  die  traumatische  Theorie  lassen  sich  aber  schwerwiegende 
Gründe  anführen,  vor  allem  die  unbestreitbare  Tatsache,  daß  die  gar 
nicht  so  seltenen  Verletzungen  des  Kopfwenders  keineswegs  zur 
Bildung  eines  Schief halses  führen  müssen,  im  Gegenteil,  es  besteht 
ein  Mißverhältnis  zwischen  der  Häufigkeit  solcher  Geburtsverletzungen 
und  der  Zahl  der  tatsächlich  beobachteten  Schief hälse.  Nach  den 
Sektiousbefunden  Spencers  an  Totgeburten  und  bald  nach  der  Geburt 
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gestorbenen  Kindern  beträgt  die  Häufigkeit  von  Blutergüssen  5  Proz.; 
Rüge  fand  bei  64  Kindern  18mal  solche  Geburtsverletzungen.  Daß 
Verletzungen  des  Kopfwenders  und  benachbarter  Muskeln  auch  bei 
nicht  schweren  bzw.  nicht  künstlich  beendeten  Geburten  vorkommen, 
darauf  wies  schon  Küstner  hin,  und  zwar  erfolgen  sie  durch  Ueber- 
drehung,  was  von  ihm  und  später  von  Kader  experimentell  erwiesen 
werden  konnte.  —  Sehr  auffallend  ist  vom  Standpunkt  der  trauma- 
tischen Theorie  aus  die  Tatsache,  daß  der  Schiefhals  mit  ganz  ver- 
einzelten Ausnahmen  (z.  B.  Hildebrand)  einseitig  auftritt,  und  zwar 
rechts  häufiger  als  links. 

Weiterhin  widerspricht  die  Verkürzung  des  Muskels  beim  Schief- 
hals der  allgemeinen  chirurgischen  Erfahrung,  daß  Muskelverletzungen 
keineswegs  mit  Verkürzung  auszuheilen  pflegen  (Bardeleben,  Bill- 
roth, Maydl,  Petersen,  Zesas).  Einen  weiteren  Beweis  gegen 
die  Theorie  sieht  Lorenz  im  Ausbleiben  eines  Rezidivs  nach  sub- 
kutaner Myorhexis. 


Fig.  10.  Sogenannte  Kopfnickergeschwulst  (6  Wochen  alter  Säugling  nach 
J.  Frankel). 

Auch  die  histologischen  Befunde  sprechen  dagegen,  und  zwar  in 
zwei  Richtungen:  einerseits  ließen  sich  keine  Risse  im  Muskel  nach- 
weisen, andererseits  fand  sich  schon  kurz  nach  der  Geburt  ausgedehnte 
abgeschlossene  bindegewebige  Substitution  eines  mehr  oder  weniger 
großen  Teils  des  Kopfwenders,  zudem  auch  bei  Kaiserschnittkindern 
und  Extrauterin(Tubar)gravidität. 

Endlich  sei  auf  den  negativen  Ausfall  der  bis  jetzt  angestellten 
Versuche,  einen  Schiefhals  künstlich  zu  erzeugen,  hingewissen,  wenn 
auch  dabei  zu  berücksichtigen  ist,  daß  es  bei  den  gewöhnlichen  Ver- 
suchstieren keinen  Muskel  mit  derselben  Funktion  gibt,  wie  beim 
Menschen;  die  Funktion  des  analogen  Muskels  beim  Kaninchen  ist 
eine  andere. 

Solche  Experimente  wurden  z.  B.  von  Fabry,  Heller,  Völcker,  Witzel  an- 
gestellt, zum  Teil  auch  an  anderen  Muskeln  (Zerreißungen,  Quetschungen,  Durch- 
schneidungen, Injektionen  von  Blut,  Einführung  von  Fremdkörpern).  Heller 
weist  besonders  darauf  hin,  daß  auch  bei  schweren  und  großen  Verletzungen  bei 
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der  Sektion  ein  Unterschied  gegenüber  dem  normalen  Muskel  nicht  zu  sehen  war, 
selbst  mikroskopisch  nur  ganz  wenig  (s.  auch  Marchand,  Wundheilung). 

Die  Schwierigkeit  die  immerhin  erheblichen  anatomischen  Ver- 
änderungen mit  der  mehr  oder  weniger  starken  Verkürzung  des 
Muskels  nur  als  Folge  eines  Geburtstraumas  (Einrisse,  Blutungen)  zu 
erklären,  führte  eine  Reihe  von  Autoren  zu  der  Ansicht,  daß  es  sich 
um  den  Folgezustand  eines  entzündlichen  Prozesses  handle, 
Volkm ann- Volle rt  bezeichneten  ihn  als  Myositis  fibrosa,  ebenso 
Hildebrand  und  v.  Mikulicz;  des  letzteren  Schülers  Kader  ging 
noch  weiter  und  sah  in  der  Muskelschrumpfung  das  Endprodukt  einer 
infektiösen  Myositis,  da  das  Trauma  allein  nicht  genüge,  um  diesen 
Zustand  hervorzurufen,  wobei  die  Bakterien  auf  hämatogenem  Wege 
in  den  verletzten  Muskel  gelangen  sollen,  ausgehend  von  der  Haut 
der  Säuglinge  (Ekzeme  u.  a.),  der  Mund-  und  Rachenhöhle  und  vor 
allem  vom  Darmtraktus  aus  (Czernys  Bakterienbefunde  im  Blut!). 
Jedoch  ist  es  bisher  weder  mikroskopisch  noch  kulturell  gelungen, 
Bakterien  im  betroffenen  Sternocleidomast.  nachzuweisen,  auch  in 
frischeren  Stadien  des  Prozesses  (Kader,  Schloessmann,  Völcker), 
während  solches  im  akuten  Stadium  einer  infektiösen  Myositis  sehr 
wohl  möglich  ist. 

Gegen  die  entzündliche  Theorie  spricht  auch  der  anatomische 
Befund  früher  Stadien,  es  fehlen  vor  allem  die  ausgedehnten  Leuko- 
zyteninfiltrate (Schloessmann);  wohl  finden  sich  solche  in  geringen 
Mengen  bei  den  vom  Bindegewebe  ausgehenden  reparatorischen  Pro- 
zessen an  Stellen,  wo  die  Degeneration  der  Muskelfasern  schon  vor- 
handen ist.  Mit  Recht  weist  Schloessmann,  bezugnehmend  auf  die 
oben  erwähnten  Befunde  von  Stellen  schollig  zerfallener  Muskelfasern 
noch  ohne  Reaktion  in  der  Umgebung,  darauf  hin,  daß  nicht  das  ent- 
zündlich wuchernde  Bindegewebe  die  Muskelsubstanz  erdrückt  (Hilde- 
brand), sondern  der  primäre  Vorgang  der  Zerfall  der  spezifischen 
Muskelsubstanz  ist. 

Die  zuweilen  beobachtete  Drüsenschwellung  entlang  dem  Muskel  dürfte  sich 
unschwer  erklären  durch  Resorption  von  Zerfallsprodukten  aus  dem  geschädigten 
Muskel  (Veit).  —  Es  soll  natürlich  nicht  geleugnet  werden,  daß  es  einen  Schiefhals 
auf  infektiöser  Basis  gibt  z.  B.  bei  Diphtherie,  Scharlach,  Masern,  Typhus  usw., 
jedoch  dürfte  diese  Aetiologie  für  das  vorliegende  Kapitel  nicht  in  Frage  kommen. 

Lehnen  wir  die  extrauterine  Entstehung  jedenfalls  für  die  über- 
wiegende Mehrzahl  der  Fälle  ab,  so  kommt  naturgemäß  die  intra- 
uterine, also  die  Auffassung  als  Mißbildung  in  Frage.  Für  diese 
Anschauung  spricht  zunächst  eine  Reihe  zweifelloser  Beobachtungen 
von  Kindern,  die  mit  C.  o.  zur  Welt  gekommen  sind  (Bruns,  Heu- 
singer, Kersting,  Koester,  Maass,  Petersen,  Schmidt,  Stro- 
meyer,  Zehnder  u.  a.).  Von  großer  Wichtigkeit  sind  ferner  die 
Fälle  von  Joachimsthal  und  Völcker  von  rechtsseitigem  Schiefhals 
bei  Extrauteringravidität  in  frühen  Monaten  (Tubargravidität),  weiterhin 
die  Befunde  von  C.  o.  bei  Kaiserschnittkindern  (Sippel,  Stenzler, 
Stern),  die  äußerst  bedeutsamen  Befunde  von  Sippel  bei  Röntgen- 
durchleuchtung von  Schwangeren  vor  der  Geburt,  bei  denen  die  Schief- 
halsstellung der  Föten  einwandfrei  zu  sehen  war  und  sich  nach  der 
Geburt  bestätigte.  Wesentlich  für  die  intrauterine  Entstehung  sind 
außerdem  die  Befunde  gleichzeitigen  Vorkommens  als  solche  an- 
erkannter sonstiger  Mißbildungen,  wie  ein-  und  doppelseitige  Hüft- 
gelenksluxation  (Ewald,  Wollenberg,  Zehnder),  Klumpfuß  (Gol- 


Formale  Genese  des  Schiefhalses. 


41 


ding-Bird,  Schlo essmann,  Völcker,  Zedel  u.  a.),  Schulterblatt- 
hochstand (Beely,  Lamm,  Wolfheim  u.  a.),  Plattfuß  (Sippel), 
Pectoralisdefekt  und  andere  Muskelanomalien  (Lüning  und  Schult- 
hess,  Schanz)  ;  des  weiteren  das  familiäre  Vorkommen  (s.  bei  kau- 
saler Genese). 

Die  formale  (renese  bereitet  fast  noch  größere  Schwierigkeiten 
wie  bei  den  Musdeldefekten,  da  der  anatomische  Befund  wesentlich 
komplizierter  ist  und  verschiedene  Deutungen  zuläßt.  Der  Haupt- 
befund ist,  wie  wir  gesehen  haben,  eine  mehr  oder  weniger  ausge- 
dehnte bindegewebige  Umwandlung  des  Muskels,  weit  seltener  ein- 
fache Atrophie  oder  auch  einmal  keine  nachweisbare  Veränderung. 
Petersen,  der  auf  eine  früher  geäußerte  Ansicht  von  Busch  zurück- 
griff,  betrachtet  die  Verkürzung  und  histologische  Strukturverände- 
rung als  Folge  dauernder  Annäherung  der  Ansatzpunkte  des  Muskels, 
wobei  eine  Abknickung  des  Kopfes  gegen  die  Schulter  bei  Steiß- 
lagen, bzw.  eine  solche  der  Schulter  gegen  den  Kopf  bei  Schädellagen 
vorausgesetzt  werden  muß. 

Petersen  geht  von  der  Erfahrung  aus,  daß  ein  Muskel,  dessen  Ansatzpunkte 
einander  dauernd  genähert  bleiben,  im  Wachstum  zurückbleibt,  z.  B.  bei  Gelenk- 
entzündungen. Dasselbe  ergaben  Versuche  Petersens  am  Gastrocnemius  neuge- 
borener Kaninchen,  denen  er  durch  Anlegung  einer  Schiene  einen  künstlichen  Spitz - 
fuß  erzeugte,  also  zu  einer  Zeit  starken  Wachstums.  Auch  beobachtete  P.  dabei 
fibröse  Umwandlung  des  Muskels.  —  Das  letztere  wird  allerdings  wenigstens  beim 
Menschen  bestritten  (z.  B.  Beck). 

Petersens  Theorie  mag  für  die  Fälle  einfacher  Atrophie  be- 
friedigen ;  die  starken  Veränderungen  jedoch,  die  man  ganz  über- 
wiegend trifft,  kann  sie  doch  nicht  erklären,  ebensowenig  die  An- 
schauung mancher  Autoren,  die  den  Befund  als  Keimfehler  betrachtet 
wissen  wollen  (Haden,  Hantke,  Joachimsthal,  Lüning  und 
Schulthess,  Wollenberg)  ;  man  kennt  sonst  keine  Beobachtung, 
daß  ein  Muskel  in  dieser  Weise  zur  Anlage  kommt  (nur  Peters 
sieht, die  fibröse  Veränderung  der  Augenmuskeln  beim  kongenitalen 
Schielen  als  Keimfehler  an). 

Die  Aehnlichkeit  des  histologischen  Bildes  mit  den  Befunden  bei 
der  sogenannten  ischämischen  Muskeldegeneration  (v.  Volkmann- 
Leser)  war  schon  früheren  Autoren  wie  Heller,  Hildebrand, 
Kader,  v.  Mikulicz  aufgefallen,  aber  erst  Völcker  zog  aus  der 
Uebereinstimmung  des  anatomischen  Befundes  auch  den  Schluß  auf 
die  gleiche  Entstehungsweise,  indem  er  für  das  einheitliche  Symptomen- 
bild darin  auch  eine  einheitliche  Erklärung  fand. 

Völcker  erklärt  das  Zustandekommen  der  Ischämie  mit  der  ab- 
normen Lage  des  Fötus  im  Uterus;  die  Schulter  wird  infolge  intra- 
uteriner Raumbeengung  (s.  kausale  Genese)  gegen  den  Hals  gedrückt, 
in  die  Gegend  zwischen  Kieferwinkel,  Ohrläppchen  und  Warzenfort- 
satz, und  zwar  so,  daß  wie  Völcker  beim  Neugeborenen  zeigen 
konnte,  der  obere  Teil  des  Kopfwenders  mehr  oder  weniger  starkem 
Druck  ausgesetzt  ist  und  das  Druckzentrum  ziemlich  genau  auf  die 
Stelle  trifft,  wo  das  Hauptgefäß  in  den  Muskel  eintritt.  Damit  wäre 
dann  die  Voraussetzung  zur  ischämischen  Muskeldegeneration  gegeben, 
es  müßte  im  unteren  Teil  des  Muskels  venöse  Stase  oder  arterielle 
Anämie  eintreten.  Völcker  verlegt  das  Eintreten  der  Ischämie  in- 
folge des  andauernden  Druckes  an  der  betreffenden  Stelle  in  die 
letzte  Zeit  der  Schwangerschaft  und  vergleicht  den  Zustand  nach  der 
Geburt  mit  dem  nach  Abnahme  eines  einschnürenden  Verbandes;  die 
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nach  der  Geburt  allmählich  auftretende  fälschlich  sogenannte  Blut- 
geschwulst ist  in  Wirklichkeit  nur  ödematöse  Schwellung.  Später  er- 
folgt dann  der  Ersatz  der  zugrunde  gegangenen  Muskelsubstanz  durch 
Bindegewebe. 

Die  Anschauung  Völckers  hat  recht  viele  Anhänger  gefunden 
und  hat  viel  für  sich,  insbesondere  den  Vorzug  einer  einheitlichen 
Erklärung  für  die  am  häufigsten  vorkommenden  Fälle;  die  einfache 
Atrophie  allerdings  ist  damit  nicht  erklärt.  Auch  haben  ihr  die 
neueren  Untersuchungen  über  die  Gefäßversorgung  des  Kopfwenders 
Abbruch  getan,  die  eine  wechselnde,  verschiedenartige  Blutzufuhr 
erwiesen,  wobei  ein  Druck  im  wesentlichen  auf  eine  Stelle  eine 
Ischämie  nicht  zur  Folge  haben  würde  (s.  oben). 

Kempf,  der  sonst  die  VÖLCKERsche  Auffassung  im  allgemeinen  annimmt,  je- 
doch das  von  unten  her  eintretende  Gefäß  gesehen  hat,  unterstellt  bei  der  doch 
immerhin  schlechten  Blutversorgung  des  unteren  Muskelabschnitts  die  Möglichkeit 
wenigstens  hochgradiger  Herabsetzung  der  Blutzufuhr  durch  anhaltenden  Druck 
auf  den  oberen  Teil,  wenn  auch  in  diesen  Fällen  eine  absolute  Blutabsperrung  aus- 
geschlossen ist.  Eventuell  sind  auch  die  Bedingungen  zur  Bildung  eines  hämor- 
rhagischen Infarkts  gegeben  durch  diese  Gefäßverhältnisse.  Im  übrigen  könnten 
die  bekannten  Biider  dadurch  hervorgerufen  werden,  daß  infolge  der  Zirkulations- 
störung eine  Herabsetzung  der  normalerweise  notwendigen  Zufuhr  von  O  und 
anderen  Stoffen  eintritt  und  dadurch  degenerative  Vorgänge  an  der  Muskelsubstanz. 

Kersting  gelang  es  nicht,  an  der  Leiche  eines  Neugeborenen  den  Kopf  in 
eine  Stellung  durch  seitliche  Neigung  zu  bringen,  die  durch  Druck  der  angestemmten 
Schulter  imstande  gewesen  wäre,  diese  Hauptarterie  aus  der  Art.  thyreoidea  zu- 
sammenzupressen (Injektionsversuch).  Nur  ein  Ast  aus  der  Art.  occipitalis  zeigte 
sich  komprimiert.  Kersting  lehnt,  deshalb  die  Möglichkeit  einer  arteriellen  Ischämie 
und  venösen  Stase  im  unteren  Teil  durch  Zusammenpressung  des  oberen  ab  wegen 
der  verhältnismäßigen  Stärke  des  Astes  aus  der  Art.  thyreoidea  sup.  —  Es  dürfte 
aber  doch  zu  weit  gehen,  auf  Grund  eines  einzigen  Versuches  an  der  Leiche  die 
VÖLCKERsche  Theorie  abzulehnen. 

Andere  Ergebnisse  hatten  Nove  -  Josserand  und  Viannay  mit  ihren  In- 
jektionsversuchen. Einfache  Seitwärtsneigung  des  Kopfes  gegen  die  Schulter  ergab 
keinen  Unterschied  der  Gefäßfüllung  der  anderen  Seite  gegenüber.  Wurde  jedoch 
diese  Bewegung  mit  extremer  Rotation  verbunden,  so  hörte  die  Injektionsmasse 
gerade  da  auf,  wo  die  mittlere  Art.  sternomast.  in  den  Muskel  verschwand,  als  ob 
der  vordere  Rand  des  Muskels  durch  seine  Spannung  einen  starken  Druck  auf  die 
Arterie  ausgeübt  hätte  bis  zur  Absperrung;  die  darüber  eintretenden  Gefäße,  sowie 
die  der  anderen  Seite  erwiesen  sich  gefüllt.  Auch  bei  Vorhandensein  zweier  mittlerer 
Art.  stern omastoideae  (die  den  in  der  Regel  am  meisten  veränderten  Teil  des  Muskels 
versorgt)  war  der  Erfolg  derselbe.  Bei  künstlicher  Streckung  an  Föten,  ebenfalls 
mit  Rotation  verbunden,  wurde  von  den  Autoren  unvollkommene  Füllung  der  Ca- 
rotis ext.,  sowie  der  mittleren  und  unteren  Art.  sternomastoid.,  besonders  aber  der 
ersteren  beobachtet,  während  die  oberen  Gefäße  viel  weniger  beteiligt  waren.  Der 
Weg  der  mittleren  Art.  sternomast.  verläuft  zwar  der  Carotis  parallel,  doch  erfolgt 
die  Blutbewegung  in  entgegengesetzter  Richtung;  also  erst  auf-,  dann  abwärts  ist 
der  Weg  des  die  Sternalportion  im  unteren  Teil  versorgenden  Blutes.  Die  Autoren 
weisen  noch  auf  die  exponierte  Lage  dieses  Gefäßes  hin,  das  bei  seiner  oberflächlichen 
Lage  Druckwirkungen  auf  dem  festen  Widerlager  besonders  leicht  zum  Opfer  fällt. 

Einen  offenbar  bemerkenswerten  Einwand  macht  Beck  neuer- 
diügs  durch  den  Hinweis,  daß  eine  ischämische  Muskeldegeneration 
unmöglich  ist,  wenn  sich  die  Blutabsperrung  auf  Tage  oder  gar 
Wochen  erstrecken  soll,  da  diese  bekanntlich  zum  gangränösen  Zer- 
fall bzw.  zur  Nekrose  des  Muskels  führt.  Die  ischämische  Degene- 
ration entwickelt  sich  in  verhältnismäßig  kurzer  Zeit,  nach  8 — 10 
Stunden,  ist  jedenfalls  innerhalb  24  Stunden  voll  entwickelt,  auch 
wenn  noch  etwas  Blut  zufließt.  Deshalb  trennt  er  beides  und  nimmt 
eine  primäre  Verkürzung  durch  Störung  in  der  Muskelanlage  an, 
während  die  Ischämie  erst  im  Laufe  der  Geburt  hinzutritt.  Diese 
Zerlegung  in  zwei  Komponenten  wird  auch  von  Sippel  uud  Frankel 
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vorgenommen,  wobei  ersterer  den  Standpunkt  Petersens  (Annäherung 
der  Ansatzpunkte)  vertritt  und  ausdrücklich  darauf  hinweist,  daß  nur 
ein  verkürzter  Muskel  dazu  disponiert  ist,  durch  das  Geburtstrauma 
folgenschwere  Veränderungen  zu  erleiden.  Auch  Schloessmann 
wies  schon  aut  die  Möglichkeit  hin,  daß  die  der  betreffenden  Hals- 
seite genäherte  Schulter  erst  vom  Augenblick  des  Beginns  des  Ge- 
burtsaktes an  unter  der  Einwirkung  der  Uteruskontraktionen  die 
Ischämie  des  Kopfwenders  herbeiführt  (s.  auch  Aberle). 

Für  Sippel  steht  nicht  die  Ischämie,  sondern  das  eigentliche  direkte  Geburts- 
trauma durch  Druck  oder  Zug  im  Vordergrund,  er  sieht  in  den  beschriebenen 
Veränderungen  des  Muskels  im  wesentlichen  eine  Organisation  des  Blutergusses. 
Nach  ihm  wird  der  Muskel,  wenn  er  in  den  Bereich  der  drückenden  Schulter  kommt, 
in  seinem  mittleren  und  oberen  Drittel  unter  der  Geburt  wie  zwischen  zwrei  Puffern 
gewaltsam  gequetscht,  wobei,  ohne  daß  ein  Zug  hinzukommt,  Hämatome  auftreten 
können ;  diese  sind  bei  der  Geburt  oft  weder  sieht-  noch  fühlbar  und  finden  sich 
an  der  Hinterwand  und  den  zentralen  Partien,  den  Orten  der  größten  Druckent- 
faltung; 1 — 3  Wochen  nach  der  Geburt  erfolgt  dann  Resorption  und  Organisation 
der  Blutmassen;  die  geschädigten  Muskelelemente  gehen  zugrunde,  das  Bindegewebe 
wirkt  substituierend,  der  Muskel  verdickt  sich  allmählich  und  es  bilden  sich  mehr 
oder  weniger  ausgedehnte  Schwielen.  In  schweren  Fällen  sind  auch  die  tiefen  Hals- 
muskeln, ebenso  mittlere  und  tiefe  Halsfascie  beteiligt.  —  Nach  Sippel  kann  auch 
schon  in  den  letzten  Wochen  und  Monaten  der  Gravidität  allein  durch  Druck- 
wirkung intrauterine  Zerreißung  der  dünnwandigen  Gefäße  und  der  Hinterwand 
des  Muskels  zu  Blutungen  führen  (zu  früh  geborener  Zwilling  im  8.  Monat,  frisches 
Hämatom  im  oberen  Drittel  des  verkürzter  Muskels,  das  sich  nach  dem  vorderen 
Halsdreieck  interfaszikulär  ausgebreitet  hatte;  Geburt  als  2.  Zwilling  ohne  jede  Zug- 
wirkung). —  Ist  der  Hals  des  Kindes  während  der  Geburt  einem  Zug  ausgesetzt, 
so  muß  der  verkürzte,  schwächere  Muskel  die  größere  Zugkraft  aushalten  und  wird 
gegebenenfalls,  meist  nur  teilweise,  einreißen,  und  zwar  am  selben  Ort,  wo  die 
Quetschung  zu  erwarten  war  (die  früher  so  oft  beschriebene  Hämatombildung  durch 
Muskelriß  nach  Zug);  auch  hieraus  kann  sich  dann  eine  Schwiele  entwickeln.  Wird 
der  nachfolgende,  in  schiefer  Haltung  fixierte  Kopf  beim  Eintritt  ins  Becken  gerade- 
gestellt und  dadurch  der  verkürzte  Muskel  maximal  gespannt  oder  gar  überspannt, 
so  wird  ein  Riß  um  so  leichter  eintreten,  wenn  der  Muskel  vorher  gequetscht  worden 
ist.  Es  wird  unter  Umständen  sogar  dann  ein  leichter  Zug  genügen,  um  eine  Ver- 
letzung des  maximal  gespannten,  verkürzten  Muskels  zu  verursachen,  eventuell  noch 
zu  vervollständigen  oder  zu  verschlimmern.  In  seltenen  Fällen  kann  auch  Ueber- 
drehung  zu  einem  Einriß  führen  am  verkürzten  Muskel.  Im  Einzelfall  wird  es 
allerdings  oft  schwer  zu  entscheiden  sein,  ob  die  Geburtsverletzung  auf  Quetschung, 
Zug  oder  beides  zurückzuführen  ist,  da  das  Endergebnis  dasselbe  ist  —  In  ge- 
eigneten Fällen  genügt  der  Riß  gerade  (oder  die  subkutane  Drehung),  um  die  Ver- 
kürzung zum  großen  Teil  auszugleichen,  also  eine  Art  Selbstheilung;  später  fibröse 
Verhärtung  ohne  ausgesprochene  Verkürzung. 

Um  einen  normal  entwickelten  Kopfwender  eines  Neugeborenen  zu  zerreißen, 
bedarf  es  einer  groben  Kraft,  die  das  Maß  des  Erlaubten  überschreiten  muß,  der 
Einriß  erfolgt  dabei  oft  mit  hörbarem  Ruck  (Versuche  an  frischtoten  Neugeborenen). 

Beck  sieht  dagegen  im  anatomischen  Befund  bei  frisch  nach  der  Geburt 
untersuchten  Schiefhalskindern  das  primäre  Stadium  der  Ischämie  (Bardenhetjers 
Myositis  mit  serös  sanguinolenter  Durchtränkung  des  Interstitiums,  Quellung 
und  Zerfall  von  Muskelfibrillen,  Zerreißung  von  Kapillaren,  Blutungen  im 
Muskel,  Verschwinden  der  Querstreifung,  Zerfall  von  Kernen,  Hautsugillationen; 
wirkliche  Zerreißungen  nicht  nachgewiesen).  —  Infolge  der  durch  das  C.  o. 
erschwerten  Einstellung  des  Kopfes  und  des  erschwerten  Durchtritts  durch 
das  Becken  kommt  es  durch  Kompression  und  Torsion  zur  Ischämie  des  Muskels, 
zur  Zerreißung  von  Kapillaren  und  damit  zu  noch  schlechterer  Blutversorgung  des 
Muskels.  Gerade  durch  das  C.  o.  wird  die  Geburt  erschwert,  der  Kopf  stellt  sich 
nicht  zur  Zeit  ein,  es  kommt  zu  Beckenend-  und  Querlagen.  Das  Verhältnis  ist 
gerade  umgekehrt  wie  bei  der  traumatischen  (STROMEYEEschen)  Theorie  angenommen 
wurde. 

Auch  Frankel  ist  der  Ansicht,  daß  die  Blutungen,  an  sich  ein  häufiges 
Ereignis  im  Kopfwender  und  seiner  unmittelbaren  Umgebung,  und  die  doch  unvoll- 
ständigen Zerreißungen  die  anschließenden  Veränderungen  und  weiteren  Folgen 
nicht  zu  erklären  vermögen ;  dabei  blieben  die  zuweilen  recht  beträchtliche  Ge- 
schwulstbildung, das  Auftreten  eines  oder  mehrerer  Knoten  von  knolliger  Beschaffen- 
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heit  und  verschiedener  Größe  unverständlich,  ebenso  auch  die  diffuse  Ausbreitung 
des  Prozesses  über  den  größeren  Teil  des  Muskels,  die  fast  stets  weiter  geht,  als 
die  Geschwulst  und  die  äußere  Untersuchung  erwarten  lassen.  Ischämie  und 
Hämorrhagie  sind  sehr  wohl  vereinbar  (s.  oben). 

Schlo essmann  weist  auch  auf  die  BAEDENHEUERschen  Untersuchungen  hin, 
wonach  die  traumatische  Muskelischämie  auch  dann  eintreten  kann,  wenn  ein 
Trauma  den  Muskel  trifft  und  ohne  besonders  schwere  Verletzung  der  Muskelsub- 
stanz zu  machen  Zerreißung  von  Gefäßen  bzw.  nur  deren  Intima  hervorruft;  auch 
die  letzteren  sollen  mehr  oder  weniger  vollständige  Unterbrechung  der  Blutzufuhr 
bedingen.  Praktisch  dürfte  auf  diese  Weise  die  Kopfwenderischämie  kaum  entstehen. 
Leichenversuche  mit  überstarken  Torsionen  und  Dehnungen  fielen  hinsichtlich  der 
Entstehung  von  Gefäß-  bzw.  Intimarissen  negativ  aus ;  das  tote  Material  ist  wohl 
auch  für  solche  Versuche  wenig  geeignet. 

Diese  Trennung  in  zwei  Akte,  wobei  der  zweite  das  schon 
primär  vorhandene  C.  o.  in  seinem  Endeffekt  eigentlich  nur  zur 
stärkeren  Erscheinung  bringt,  hat  den  Vorzug  zu  erklären,  warum 
bei  manchen  Fällen  die  ausgedehnte  schwielige  Umwandlung  nicht 
eintritt;  es  kommt  dann  eben  durch  den  Geburtsakt  nicht  zur  Ischämie 
und  der  Muskel  bleibt  so,  wie  er  schon  vorher  war;  ebenso  verhält 
es  sich  bei  Kaiserschnittkindern  (s.  den  Fall  Sippels).  Nicht  erklärt 
werden  allerdings  die  Fälle,  bei  denen  die  Kinder  schon  mit  schwie- 
ligen Kopfwendern  zur  Welt  kommen. 

Ob  die  von  Sippel  angenommenen  Prozesse  wirklich  genügen,  um  die  aus- 
gedehnte schwielige  Umwandlung  des  betreffenden  Kopfwenders  zu  erklären,  dürfte 
doch  manchem  Zweifel  begegnen  (s.  traumatische  Theorie). 

Zu  erwähnen  ist  noch  die  von  Veit  aufgestellte  Hypothese,  die 
in  Anbetracht  der  Variabilität  der  Gefäßversorgung  einerseits,  der 
mehrfach  auch  am  Vorderrand  des  Trapezius  beobachteten  analogen 
Veränderung  andererseits,  annimmt,  daß  es  die  Schädigung  des  beide 
Muskeln  versorgenden  N.  accessorius  sei,  die  zu  den  bekannten  ana- 
tomischen Veränderungen  führe.  Wenn  die  Arterie  gegen  eine  harte 
Unterlage  gedrückt  werde,  so  geschehe  dasselbe  nach  den  anatomischen 
Verhältnissen  mit  dem  Nerven;  es  könne  sich  ein  Kollateralkreislauf 
bilden  zum  Ausgleich  der  Ernährungsstörung,  während  die  Nerven- 
schädigung von  noch  größerem  Einfluß  auf  den  Muskel  sei  vor  allem  bei 
dem  starken  Wachstum  in  der  letzten  Zeit  der  Schwangerschaft. 

Veit  stellte  Versuche  an  mit  Durchschneidung  bzw.  Resektion  des  N. 
accessorius  bei  jungen  Hunden  und  Kaninchen  und  erzielte  damit  analoge  Ver- 
änderungen im  Muskel  wie  sie  früher  schon  an  Extremitäten  von  Seiten  anderer 
Autoren  gefunden  wurden  (Erb,  Ricker  und  Ellenbeek,  Volkmann).  —  Uebrigens 
glaubt  Veit,  daß  C.  o.  auf  diese  Weise  intrauterin  entstanden  nicht  häufig  vorkommt, 
sondern  daß  für  die  Accessoriusschädigung  das  Geburtstrauma  die  Hauptrolle  spielt 
(Zerrung  bei  Extraktion  des  nachfolgenden  Kopfes;  Anstemmen  der  vorderen 
Schulter  gegen  die  Symphyse  nach  der  Geburt  des  Kopfes  bei  Schädellagen ;  intra- 
kranielle  Verletzung  der  Nerven?).  —  Kader  sah  übrigens  auch  Quellung  von 
Achsenzylindern  und  Zerklüftung  der  Markscheiden,  doch  fand  er  meist  die  Nerven- 
äste normal. 

Schubert  sieht  in  der  Muskelveränderung  auch  eine  Ernährungs- 
störung, führt  diese  jedoch  nicht  auf  Ischämie  zurück,  sondern  aut 
eine  von  einem  höherem  Zentrum  bedingte  mangelhafte  Ausbildung 
der  Gefäße  im  ganzen  Erkrankungsbereich  (s.  Anhang);  ein  ana- 
tomischer Nachweis  dafür  wurde  allerdings  nicht  erbracht,  ebenso- 
wenig wie  für  die  früher  geäußerte  Annahme  Golding-Birds,  der 
eine  Veränderung  im  Zentralnervensystem  und  zwar  im  Accessorius- 
kern  vermutet  hatte. 

Zusammenfassend  kann  gesagt  werden,  daß  sowohl  Petersens 
Theorie,    wie    die    ischämische    Völckers,    sei    es  in    der  ur- 
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sprünglichen  Fassung  ganz  intrauterin,  in  der  letzten  Zeit  der 
Gravidität  oder  in  der  neuerdings  geäußerten  der  Trennung  in 
zwei  Akte  (entsprechende  Gefäßverhältnisse  vorausgesetzt),  uud  für 
manche  Fälle  auch  die  primäre  Keimfehlertheorie  (Fälle  ohne  die 
fibrösen  ausgedehnten  Veränderungen)  und  die  VEiTsche  Hypothese 
zu  Recht  besteht;  jedoch  dürfte  es  im  Einzelfall  nicht  immer  leicht 
sein,  eine  sichere  Entscheidung  zn  treffen,  wie  sich  die  formale 
Genese  abgespielt  hat. 

Was  die  Entstehungszeit  betrifft,  so  hängt  es  davon  ab, 
welche  Ansicht  man  annimmt,  will  man  sie  bestimmen.  Bei  der  An- 
nahme eines  Keimfehlers  muß  sie  natürlich  in  die  frühe  Periode 
der  Muskelentstehung  verlegt  werden;  sieht  man  darin  aber  eine 
Folge  der  Raumbeengung  (Annäherung  der  Ansatzpunkte  bzw.  Druck- 
wirkung auf  die  Gefäße  bzw.  Nerven),  so  ist  dafür  Voraussetzung, 
daß  man  schon  von  einer  Lage  des  Kindes  sprechen  kann,  einer 
Zeit  also,  wo  der  Fötus  in  allen  Teilen  angelegt  ist  und  die  Eiblase 
den  Uterus  ausfüllt.  Damit  werden  die  ersten  möglichen  Anfänge 
in  den  5.-6.  Monat  verlegt  werden  können.  Folgt  man  der  Theorie 
Petersens,  so  wird  man  nach  allgemeiner  Erfahrung  an  Mißbildungen 
sagen  können,  daß  die  Verkürzung  um  so  stärker  ist,  je  früher  die 
Annäherung  der  Ansatzpunkte  erfolgt  und  fixiert  wird. 

Kausale  Genese.  Was  die  äußeren  Ursachen  betrifft, 
so  kommen  hier  nur  mechanische  in  Frage,  die  den  Raummangel  in 
utero  bedingen  und  damit  zu  erhöhtem  äußeren  Druck  führen.  Der 
erste  erfolgreiche  Vertreter  der  intrauterinen  Entstehung  des  C.  o. 
dachte  an  Amnionsverwachsungen  als  Ursache  der  Schiefstellung  des 
Kopfes  (Petersen);  ein  gültiger  Beweis  für  diese  Hypothese  ist 
aber  bisher  nicht  geliefert  worden. 

Petersen  berief  sich  auf  einen  Fall  mit  gleichzeitig  vorhandener  Hasen- 
scharte, die  im  allgemeinen  als  amniogen  betrachtet  wird  (aber  auch  nicht  stets 
amniogen  ist,  Schwalbe).  Nach  Ahlfeld  zeigen  die  amniogenen  Mißbildungen 
in  der  Regel  größere  Zerstörungen  der  linken  Körperseite;  die  Beobachtung  erkläre 
sich  daraus,  daß  der  Embryo  normalerweise  mit  der  linken  Seite  der  Keimblase 
anliegt.  Petersen  schließt  daraus  weiter:  wenn  die  linke  Seite  des  Gesichts  mit 
dem  Amnion  verwachsen  ist,  so  legt  sich  der  Körper  nicht  mit  der  linken  Seite  an 
die  betreffende  Eiwand,  sondern  pendelt  nach  der  Mitte  der  Eihöhle  zu,  wo  er  am 
meisten  Raum  hat.  Die  linke  Gesichtshälfte  wird  dadurch  vom  Körper  entfernt, 
die  rechte  dagegen  nähert  sich  ihm,  dabei  kann  man  sich  vorstellen,  daß  die  verwachsene 
linke  Gesichtshälfte  nach  hinten  gezogen  wird.  In  dieser  Lage  erscheinen  dann  die 
Ansatzpunkte  des  linken  Kopfs  voneinander  entfernt,  die  des  rechten  einander  ge- 
nähert; das  C.  o.  muß  also  dann  rechts  entstehen.  Damit  würde  die  Tatsache  in 
Einklang  zu  bringen  sein,  daß  das  C.  o.  rechts  häufiger  vorkommt.  —  Die  Ver- 
wachsungen verhindern  die  Kopflage,  so  würde  sich  die  Beckendlage  erklären,  die 
schweren  Geburten  bei  Steißlage  so,  daß  durch  länger  bestehende  Verwachsungen 
der  Kopf  oben  festgehalten  wird  und  sich  nicht  ins  kleine  Becken  einsenken  kann. 

Daß  der  Raummangel  für  die  Entstehung  des  C.  o.  in  Betracht 
kommen  kann,  beweisen  die  Fälle  von  Extrauteringravidität  von 
Ioachimsthal  und  Völcker  ^Monatlicher  Fötus  in  enger,  stark 
gewundener  Tube  mit  Zehen-  und  Fingerverschiebungen  bzw.  hoch- 
gradigem Pes  valgus  1.,  Pes  varus  r.  s.  Abbilduug);  letzterer  weist 
mit  Recht  darauf  hin,  daß  man  kaum  ein  geeigneteres  Objekt  finden 
dürfte,  das  deutlicher  das  C.  o.  auf  dieselbe  ursächliche  Basis  stellt 
wie  die  angeborenen  Varus-  und  Valgusbildungen  an  den  unteren 
Extremitäten,  also  zur  Gruppe  der  intrauterinen  Belastungsdeformi- 
täten gehörig. 
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Wesentlich  schwieriger  wird  die  Beurteilung  bei  der  Lage  inner- 
halb der  Gebärmutter;  theoretisch  läßt  sich  eine  ganze  Reihe  von 
Ursachen  für  den  Raummangel  anführeu,  anders  ist  es  aber  mit  der 
Beweisführung  im  Einzelfall.  Vor  allem  wird  der  Mangel  an  Frucht- 
wasser angeführt,  besonders  im  Zusammenhang  mit  der  straffen  Uterus- 
wand bei  Erstgebärenden  (insbesondere  alten  Erstgebärenden),  weiterhin 
abnorme  Uterusformen  (U.  arcuatus,  wie  ihn  Sippel  in  einem  Falle 
fand,  und  bicornis),  Tumoren  in  der  Uteruswand  und  in  seiner  Um- 
gebung, abnorme  Beckenformen  besonders  bei  großen  Kindern,  Miß- 
verhältnis zwischen  der  Größe  des  Uterus  und  der  des  Kindes  (z.  B. 
bei  sehr  ungleichen  Eltern ,  Frankel)  ,  Mehrfachschwangerschaft 
(Schloessmann,  Sippel),  abnorme  Größenverhältnisse  des  Uteius, 
abnorme  Lagen  nach  fixierenden  Operationen  (Alexander-Adams, 
Frankel,  Ventrofixation 
Mannsfeld)  ,  Nabelschnurum- 
schlingung am  Hals,  selten  auch 
einmal  andere  raumbehindernde 
Mißbildungen  (Auftreibung  des 
Abdomens  durch  Ascites  und 
zystenartige  Gebilde  Zedel), 
Kyphoskoliose  schweren  Grades 
der  Mutter  (Frankel). 


Fig.  11.    Lage  des  Fötus  im  Uterus. 
(Nach  Petersen.) 


Fig.  12.  Schiefhals  bei  Fötus  einer  Extra- 
uteringravidität.   (Nach  Völcker.) 


Von  klinischen  Symptomen,  die  auf  Kaummangel  zurückzuführen  seien,  er- 
wähnt Frankel  heftige  Schmerzen  während  der  letzten  Zeit  der  Gravidität  im 
Kreuz,  Gesäß  oder  einer  Bauchseite,  wie  auch  bei  verkehrten  Lagen,  einmal  auch 
Venektasien  an  der  Vulva. 

Sieht  man  das  C.  o.  als  intrauterine  Belastungsdeformität  an 
(Völcker  u.  a.),  so  ist  es  verständlich,  daß  es  so  viel  häufiger  bei 
in  Steißlage  geborenen  Kindern  gefunden  wird,  da  intrauterine 
Druckwirkungen  wesentlich  leichter  an  der  Halswirbelsäule  angreifen 
können,  als  am  schwerer  beweglichen  Rumpf  bei  Kopflagen.  Ist  der 
Kopf  bzw.  die  Halswirbelsäule,  die  nicht,  wie  man  früher  glaubte, 
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bei  der  Steißlage  gegen  die  Brust  gebeugt  und  in  dieser  Stellung 
festgehalten  werden,  sondern  nach  den  Röntgenbefunden  Sippels 
gestreckt  und  nach  allen  Richtungen  frei  beweglich  sind,  während 
der  Gravidität  einem  raumbehindernden  Faktor  ausgesetzt,  so  kann 
der  frei  bewegliche  Kopf  gegen  eine  Schulter  gedrängt  werden. 
Wenn  allmählich  durch  den  Druck  der  Fötus  in  dieser  Lage  fest- 


Fig.  13.   Röntgenbild  von  Scbiefhals  bei  Querlage.    (Nach  Sippel.) 

gehalten  wird,  so  wird  der  dauernd  ruhig  gestellte  Kopfwender  zu 
Schaden  kommen,  er  bleibt  im  Wachstum  zurück,  atrophiert  usw. 
(s.  formale  Genese).  Sippel  sah  klar  im  Röntgenbild  die  scharfe 
Abknickung  des  Kopfes  gegen  die  Schulter,  die  gegen  die  betreffende 
Halsseite  eingekeilt  erschien  und  gleichzeitig  hochgezogen  war  bei  in 
die  Höhe  geschobenem  Arm.  Aehnlich  liegen  die  Verhältnisse  bei 
Quer-  und  Schräglagen. 

Anders  liegen  die  Dinge  bei  Schädellagen,  wobei  zum  Zu- 
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Standekommen  eines  C.  o.  in  der  Regel  eine  Abknickung  des  Rumpfes 
gegen  festgestellten  Kopf  notwendig  ist;  dies  wird  naturgemäß  nur 
verhältnismäßig  selten  vorkommen.  Zudem  wird  der  Kopf  erst  ganz 
am  Ende  der  Schwangerschaft  im  kleinen  Becken  fixiert,  so  daß  wohl 
für  die  Entstehung  eines  intrauterinen  C.  o.  die  Zeit  etwas  kurz  sein 
dürfte.  Gelegentlich  kann  sich  auch  bei  Schädellage  der  Kopf  gegen 
den  Rumpf  abknicken,  wenn  ersterer  nämlich  durch  Behinderung  des 
Eintritts  in  das  Becken  in  stark  ausgeprägter  Scheitelbeineinstellung 
sich  auf  dem  Beckeneingang  aufstemmt  (Sippel)  ,  doch  gilt  auch 
dafür  der  oben  gemachte  Einwand.  —  Im  übrigen  ist  zu  berück- 
sichtigen, daß  sich  die  Lage  während  der  Schwangerschaft  und  selbst 
noch  während  der  Geburt  nach  den  Röntgenuntersuchungen  Sippels 
ändern  kann  (Schädellage  in  Steißlage  und  umgekehrt) ;  auch  dürften 
manche  in  Steiß-  bzw.  Schädellage  geborene  Schiefhalskinder  sich 
vorher  in  Quer-  oder  Schräglagen  befunden  haben. 

Für  eine  mechanische  Ursache  sprechen  auch  die  im  Anhang 
besprochenen  Begleitmißbildungen,  insbesondere  die  Einkeilung  des 
Armes  und  die  dadurch  bedingte  Halsgrube,  weiterhin  das  gleichzeitige 
Vorkommen  anderer  Belastungsdeformitäten  (Hüftgelenkluxation, 
Klumpfuß  u.  a.),  wobei  allerdings  zu  bemerken  ist,  daß  gegen  die 
letztere  Auffassung  als  intrauteriner  Belastungsdeformität  heutzutage 
auch  mehrfach  Stimmen  laut  geworden  sind.  —  Trotzdem  hat  die 
mechanische  Genese,  insbesondere  bei  Steißlagen,  ihre  Berechtigung, 
soweit  Beweise  für  die  Raumbehinderung  im  Einzelfall  vorhanden 
sind  —  vor  allem,  solange  man  nicht  imstande  ist,  mit  Sicherheit 
andere  unwiderlegbare  Tatsachen  nachzuweisen. 

In  einem  Falle  allerdings  versagt  die  mechanische  Theorie,  nämlich  bei  dem 
seltenen  doppelseitigen  Schiefhals;  eine  gleichzeitige  Abknickung  nach  beiden  Seiten 
dürfte  mechanisch  nicht  vorstellbar  sein.  Hildebrand,  der  auch  einige  Fälle  aus 
der  älteren  Literatur  erwähnt,  faßt  seinen  Fall  im  Sinne  einer  Myositis  interstit. 
auf;  Bragard  betont,  daß  er  bei  dem  seinigen  keinerlei  Anhaltspunkte  für  intra- 
uterine Entstehung  gefunden  habe.  Neuerdings  beschrieb  Reschke  noch  einen 
doppelseitigen  Fall  von  C.  o. 

Von  inneren  Ursachen  ist  die  Frage  der  Erblichkeit  in  Be- 
tracht zu  ziehen;  vielleicht  spielt  sie  doch  eine  gewisse  Rolle  in  der 
Aetiologie  des  C.  o.  Geklärt  ist  auch  dieses  Problem  nicht  bis  jetzt, 
eine  Ahnentafel  mit  Erfolg  aufzustellen,  ist  nur  ein  einziges  Mal  in 
neuerer  Zeit  gelungen  (s.  später).  —  Werfen  wir  zunächst  einen 
Blick  auf  die  bekannt  gewordenen  einschlägigen  Fälle,  die  man  in 
zwei  Gruppen  einteilen  kann,  in  solche  mit  angeborenem  C.  o.  bei 
Geschwistern,  und  solche  mit  Vorkommen  in  der  Aszendenz. 

A.  Blumenthal  bei  2  Brüdern 

Fischer  „   7  Kindern  einer  Mutter 

Hantke  „    2  Geschwistern 

Joachimsthal  „   2  Schwestern 

Koch  „  Zwillingen 

Konrad  „  2  Geschwistern 

Nautke  „  2  „ 

Petersen  „2  „ 
Schloessmann  „  2  „ 

»  >j   2  ,, 

Sippel  „  Zwillingen 

Zehnder  „  2  Geschwistern. 
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ß.  1)  Dieffenbach  bei  Mutter  und  Kind 


Hantke 
Nautke 
Pfeiffer 
Spitzy 

2)  Frankel 
Hantke 
Konrad 


3)  v.  Aberle 
Röpke 


beiden  Kindern 
„       „       „  Kind 
„       „       „  Sohn 
jj       j»       j»  »j 
bei  Vater  u.  Sohn 

„      „      „     „    (von  Schloessmann  angezweifelt) 

J'  jy  J)  >j 
>'         »         u  »? 

bei  Geschwisterkindern 
,,  Neffe  und  Onkel 


Uebersieht  man  diese  Zusammenstellung,  so  fällt  sofort  das  starke 
Ueberwiegen  des  Vorkommens  bei  Geschwistern  auf  gegenüber  dem 
bei  Mutter  und  Kind  bzw.  Vater  und  Kind,  während  die  beiden 
letzten  Fälle  vereinzelte  Beobachtungen  zu  sein  scheinen.  —  Die 
Fälle  der  Gruppe  A,  bei  denen  mehrere  Kinder  einer  nicht  mit  C.  o. 
behafteten  Mutter  Schiefhalsträger  sind,  lassen  sich  durch  Vererbung 
eines  Keimfehlers  sehr  schwer  erklären ;  es  wäre  doch  zum  mindesten 
höchst  merkwürdig,  daß  eine  primäre  Keimvariation  bei  unbelasteter 
Aszendenz  mehrfach  auftritt  (und  gar  bei  7  Geschwistern,  s.  die  Fälle 
Fischer  und  Schloessmann).  Schloessmann  sucht  deshalb  mit 
Recht  in  diesen  Fällen  die  Ursache  viel  eher  im  Organismus  der 
Mutter  in  Form  irgendeiner  Raumbeengung,  mag  diese  durch  Frucht- 
wassermangel oder  andere  Faktoren  bedingt  sein  (s.  oben). 

Die  Tatsache,  daß  außer  den  C.  o.-Kindern  von  derselben  Mutter  auch  ge- 
legentliche normale  Kinder  geboren  werden,  dürfte  sich  im  Einzelfall  durch  andere 
Lage,  abnorme  Kleinheit  der  Frucht,  normale  Fruchtwassermenge  u.  a.  erklären.  — 
Auch  die  Beobachtung  von  Hoffa,  daß  bisweilen  bei  Schiefhalsträgern  ein  skolio- 
tisches  Becken  zustande  kommt  —  auf  die  Kempf  hinweist  —  stellt  keine  echte 
Vererbung  dar,  sondern  ist  eine  äußere  Ursache  für  das  Auftreten  von  C.  o.  in  der 
zweiten  Generation. 

Ehe  wir  zur  Betrachtung  der  wichtigeren  zweiten  Gruppe 
kommen,  muß  der  bisher  einzig  dastehende  Fall  Büschs  näher  be- 
trachtet werden,  mit  der  seinerzeit  von  Schloessmann  als  Beweis 
echter  Erblichkeit  geforderten  Ahnentafel. 

Busch  fand  C.  o.  bei  zwei  Schwestern  und  konnte  bei  seinen  Er- 
hebungen untenstehende  Ahnentafel  aufstellen. 


jSchief- 
>  hals- 
j  träger 


Fig.  14.    Ahnentafel  nach  Büsch. 

S chwalbe- Gruber ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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Die  erste  Generation,  die  unmittelbar  von  der  ersten  Schief halsträgerin,  der 
Urgroßmutter  der  beiden  Schwestern,  abstammt,  weist  also  nicht  weniger  als  in 
der  Hälfte  der  Nachkommen  C.  o.  auf,  2  2  $;  unter  diesen  befindet  sich  der 
Großonkel  der  Schwestern,  deren  Vater  abermals  mit  dem  Fehler  behaftet  ist. 
Außerdem  zeigt  die  Tafel  noch  eine  atavistische  Vererbungsform,  ein  männlicher 
Nachkomme  der  2.  Reihe,  der  selbst  frei  von  C.  o.  ist,  hat  eine  Tochter  mit  C.  o.  — 
Bemerkenswert  ist  noch,  daß  bei  der  zurzeit  letzten  Generation  die  beiden  Schiefhais- 
trägerinnen in  Steißlage,  die  beiden  normalen  Kinder  in  Schädellage  geboren  wurden. 
Ueber  die  Geburtslagen  der  früheren  Schiefhalsträger  konnte  nichts  mehr  in  Er- 
fahrung gebracht  werden.  In  der  Familie  der  Mutter  der  mit  C.  o.  behafteten 
Schwestern  war  nichts  bekannt  von  etwaigen  mit  dem  Leiden  behafteten  Verwandten. 

Daß  hier  dominante  Vererbung  vorliegt,  dürfte  keinem  Zweifel 
begegnen,  sonst  aber  läßt  sich  kein  in  der  Literatur  bekannter  Fall 
innerhalb  der  MENDELschen  Regeln  einordnen. 

Konrad  hat  sich  mit  diesen  Verhältnissen  am  Material  der  Breslauer  chirur- 
gischen Klinik  befaßt.  Nach  ihm  käme  bei  den  bekannten  Fällen  (mit  Ausnahme 
von  dem  Büschs)  rezessive  oder  doppeltrezessive  Vererbung  in  Frage;  im  ersten 
Fall  wären  l/4  der  Kinder  heterozygotischer  Eltern;  im  zweiten  l/le  unter  der  Gesamt- 
zahl der  Geschwister  von  Schief halskindern  mit  C.  o.  behaftet  zu  erwarten.  Nach 
der  WEiNBERGschen  Geschwistermethode  errechnet  Konrad  1 : 97,5 ,  statt  1 : 3  bzw. 
1: 16.  —  Bei  Geschwistern,  deren  einer  Elter  ebenfalls  an  C.  o.  leidet,  müßten  50  Proz. 
C.  o.  erwartet  werden;  in  den  Fällen  Konrads  lmal  eins  von  6,  lmal  eins  von 
3  Kindern  Schiefhalsträger.  Mit  einer  gewissen  Wahrscheinlichkeit  sprechen  Kon- 
rads Ergebnisse  gegen  einen  erblichen  Keimfehler.  —  Die  Gesamtzahl  aller  Beob- 
achtungen, die  für  die  Vererbungsfrage  in  Betracht  kommen,  ist  im  übrigen  auch 
wohl  klein,  so  daß  bindende  Schlüsse  kaum  möglich  sein  dürften. 

Nimmt  man  für  die  zweite  Gruppe  erbliche  Uebertragung  des 
Leidens  an,  so  erhebt  sich  sofort  die  weitere  Frage,  was  wird  ver- 
erbt? ein  primärer  Keimfehler  als  solcher  oder  nur  die  Umstände, 
die  sekundär  zur  Bildung  eines  C.  o.  führen,  z.  B.  Vererbung  der 
Disposition  zu  Fruchtwassermangel  u.  a.  (s.  mechanische  Ursachen)? 
Diese  Frage  zu  entscheiden  ist  heute  noch  nicht  möglich.  Die  An- 
hänger der  Keimfehlertheorie  (v.  Aberle,  Hantke,  Joachimsthal, 
Wollenberg  u.  a.)  weisen  auf  das  gleichzeitige  Vorkommen  anderer 
Mißbildungen  hin  (s.  o.)1);  diese  Tatsache  ist  zwar  für  die  kongenitale 
Natur  verwendbar;  jedoch  werden  die  Anhänger  der  intrauterinen 
Belastungsdeformität  darin  eine  Bestätigung  ihrer  Ansicht  sehen, 
außerdem  ist  auch  die  Genese  dieser  Mißbildungen  noch  keineswegs 
immer  restlos  geklärt  bzw.  mehr  oder  weniger  umstritten.  Auch 
Busch  kommt  in  seinem  Fall  nicht  zu  einer  endgültigen  Entscheidung, 
wiewohl  er,  offenbar  in  diesem  Fall  mit  Recht,  mehr  der  Auffassung 
zuneigt,  daß  Vererbung  eines  primären  Keimfehlers  vorliegt;  für 
letzteren  spricht  entschieden  das  konstante  Auftreten  immer  nur 
einer  Deformität,  und  zwar  allein,  ohne  Kombination  mit  anderen 
Mißbildungen. 

Als  sicher  steht  heute  zunächst  einmal  fest,  daß  es  Fälle  gibt 
(2.  Gruppe),  die  sich  nur  durch  erbliche  Uebertragung  erklären  lassen; 
in  welcher  Weise  diese  aufzufassen  ist,  bleibt  vorerst  eine  offene 
Frage.  Eine  Verallgemeinerung  der  Auffassung  als  erbliche  Miß- 
bildung ist  zurzeit  jedoch  nicht  zulässig. 

Als  weitere  innere  Ursache  nimmt  Schubert  eine  allerdings 
durchaus  hypothetische  Störung  nicht  im  N.  accessorius,  sondern  in 
einem  „übergeordneten  Zentrum"  an,  wodurch  sich  die  „Degeneration" 


1)  Gelegentlich  ist  allerdings  auch  gleichzeitiges  Vorhandensein  sicher  ver- 
erbbarer Mißbildungen  beobachtet  worden,  z.  B.  Polydaktylie. 
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des  Kopfwendeis  und  der  ihm  benachbarten  Gebilde,  wie  Fascien, 
Scaleni,  vorderer  Trapeziusrand,  ebenso  die  „falsche  Regeneration" 
des  Muskels  einheitlich  erkläre;  die  Schädelasymmetrie  (s.  Anhang) 
betrachtet  er  dem  C.  o.  koordiniert,  auf  gemeinsamer  Basis  entstanden. 
Ein  Beweis  für  die  zentrale  Störung  konnte  von  ihm  aber  nicht  er- 
bracht werden  durch  einen  pathologisch-anatomischen  Befund. 

Als  Beweis  der  „falschen  Eegeneration"  führt  Schubert  die  Tatsache  an,  daß 
der  Muskel  nach  der  Schiefhalsoperation  keloidartige  Narben  zeige,  wozu  die  „zen- 
trale Störung"  disponieren  soll.  Von  einem  schon  mehr  oder  weniger  fibrös  umge- 
wandelten Muskel  kann  man  jedoch  nicht  voraussetzen,  daß  die  Narbe  wesentlich 
anders  ausfällt. 

Die  Möglichkeit  einer  zentralen  Störung  soll  damit  durchaus 
nicht  bestritten  werden.  Mau  hat  neuerdings  einen  Fall  von  ange- 
borenem Fehlen  des  Halses  beschrieben,  wobei  beide  Kopfwender 
fibrös  waren  und  ein  geringgradiges  C.  o.  rechts  bestand,  gleichzeitig 
faradische  Unerregbarkeit  im  r.  Trapezius  und  1.  Pectoralis  maior. 
Die  Halswirbel  waren  zusammengeschmolzen,  außerdem  war  Spina 
bifida  vorhanden  bis  in  die  Brustwirbelsäule  hinein.  Letzterer  Be- 
fund veranlaßt  diesen  Autor,  der  Ansicht  Schuberts  zuzuneigen, 
wenn  er  sie  auch  nicht  ohne  weiteres  annimmt. 

Bartels  wirft  auf  Grund  von  Versuchen  an  Kaninchen,  bei  denen  er  durch 
intrakranielle  Durchschneidung  des  N.  acusticus  dauernd  Schiefhals  hervorrufen 
konnte,  die  Frage  auf,  ob  die  Befunde  an  Säuglingen  nicht  vielleicht  auch  so  zu 
deuten  sind  im  Sinne  einer  Störung  des  Vestibularapparats,  vielleicht  einer  Ver- 
kümmerung, wofür  möglicherweise  auch  Halsgrube  und  Ohrdeformität  sprechen 
würden,  bei  denen  einige  Autoren  die  Druckwirkung  ablehnen.  Allerdings  meint 
Bartels  richtigerweise,  daß  die  Störung  des  Ohrapparats  als  Ursache  weniger  beim 
muskulären  als  beim  spastischen  neurogenen  C.  o.  in  Frage  komme;  in  diesem  Sinne 
faßt  dieser  Autor  den  oben  erwähnten  Fall  Sippels  bei  Querlage  auf.  Zur  Klärung 
dieser  Frage  sind  natürlich  anatomische  Untersuchungen  beim  Menschen,  besonders 
am  Labyrinth,  notwendig,  die  bisher  noch  nicht  vorliegen. 


Anhang. 

Die  Deformitäten,  die  gleichzeitig  und  im  Zusammenhang  mit 
C.  o.  congenitum  auftreten. 

Die  wichtigste  und  fast  regelmäßig  vorhaudene  ist  die  S  chädel- 
a  s  y  m  m  e  t  r  i  e,  die  besonders  eingehend  von  Witzel  bearbeitet  worden 
ist,  sie  pflegt  desto  stärker  ausgebildet  zu  sein,  je  älter  die  betreffende 
Person  ist,  und  um  so  besser  rückbildungsfähig,  je  früher  das  C.  o. 
durch  Operation  beseitigt  wird.  Witzel  prägte  den  Namen  Sco- 
liosis  capitis  für  diese  Veränderung,  die  sowohl  Gesichts-  wie  Hirn- 
schädel betrifft.  Von  unten  her  betrachtet  erscheint  die  Mittellinie 
bogenförmig  mit  der  Konkavität  nach  der  Seite  des  Schiefhalses ;  die 
Basis  des  Hirnschädels  ist  auf  der  gesunden  Seite  deutlich  schmäler 
als  auf  der  Schiefhalsseite.  Auch  der  Gesichtsschädel  erscheint  auf 
der  gesunden  Seite  schmäler;  auch  hier  bildet  die  Mittellinie  einen 
nach  der  C.  o.  Seite  hin  konkaven  Bogen. 

Nach  Kader,  der  die  Gesichtsverhältnisse  am  Lebenden  aus- 
führlich schildert,  zeigt  die  Schiefhalsseite  eine  Abflachung  der  Kon- 
turen gegenüber  der  anderen  Seite;  die  untere  Hälfte  scheint  nach 
unten  gezogen,  so  daß  die  kranke  Seite  deutlich  tiefer  steht  als  die 
gesunde.    Sie  erscheint  atrophisch,  im  vertikalen  Durchmesser  ver- 
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kürzt,  im  queren  verlängert,  während  die  gesunde  Seite  gerade  um- 
gekehrt im  queren  verschmälert,  im  vertikalen  vergrößert  erscheint. 
Der  Scheitel  ist  über  die  Mittellinie  hinaus  nach  der  gesunden  Seite 
hin  verlagert.  Die  Gesamtheit  dieser  Veränderungen  verursacht,  daß 
Orbita,  Gehörkanal,  Nasenhöhle,  Gaumen  usw.  schräg  verlaufen  von 
unten-außen  nach  oben-innen.  Die  unterhalb  und  hinter  dem  Tuber 
pariet.  gelegene  Gegend  prominiert  stärker  auf  der  Schiefhalsseite, 
während  die  Gegend  des  Tuber  frontale  und  der  darüber  gelegenen 
Stirnteile  im  Gegensatz  zur  normalen  Seite  abgeflacht  ist. 

Völcker  definiert  die  Kopfskoliose  beim  C.  o.  kurz  dahin,  daß 
alle  Linien,  die  entsprechende  Punkte  beider  Kopfhälften  verbinden, 
konvergieren  nach  der  Seite  des  Schiefhalses,  daß  alle  unpaaren 
Punkte  des  Kopfes  auf  einer  gekrümmten  Fläche  liegen,  deren 
Krümmungszentren  sich  ebenfalls  auf  der  Seite  des  C.  o.  befinden. 

Die  Höhe  der  Augenstellung  ist  verschieden,  wobei  eine  Ptosis 
vorgetäuscht  werden  kann,  weil  auf  der  Seite,  wo  die  Augenbrauen 
höher  stehen,  ein  Mehr  an  Lidhaut  vorhanden  ist  (Peters). 

Ein  direktes  Verhältnis  zwischen  der  Stärke  der  Ausprägung  des 
Schiefhalses  und  derjenigen  der  Schädelskoliose  besteht  nicht;  es  kann 
anscheinend  die  Schädelasymmetrie  in  irgendeinem  Stadium  zum  Still- 
stand kommen  (Schloessmann).  Auch  ist  zu  bemerken,  daß  ver- 
schiedene Grade  von  Schädelskoliose  beobachtet  werden  ohne  gleich- 
zeitig vorhandenes  0.  o. 

So  klar  umschrieben  das  Bild  der  Schädelasymmetrie  ist,  so 
schwierig  ist  die  Genese  zu  beurteilen.  Strome yer  sah  darin  eine 
Wachstumsstörung,  beruhend  auf  mangelhafter  Zirkulation  auf  der 
Seite  des  C.  o.,  ähnlich  Bouvier  und  eine  Reihe  anderer  französischer 
Autoren  auf  Grund  eines  Sektionsbefunds,  wobei  das  Lumen  der  Carotis 
auf  der  Schiefhalsseite  kleiner  war  als  auf  der  gesunden.  Versuche  an 
Kaninchen  von  Witzel  und  Gudden  zeigten  allerdings  ein  Zurück- 
bleiben im  Wachstum  au  Schädel  und  Extremitäten  nach  Unter- 
bindung der  entsprechenden  Arterie,  doch  stimmt  der  Vergleich  nicht, 
da  es  sich  um  ein  gleichmäßiges  Kleinbleibeu  aller  Teile  handelt, 
während  die  Schädelskoliose  größere  Breitenmaße  und  kleinere  Längen- 
maße aufweist  (Witzel).  Zudem  liegt  die  Carotis  der  kranken 
Seite  gerade  freier  infolge  der  Konkavität  der  Wirbelsäule  und  des 
weiteren  Abstehens  (Kader,  Völcker).  —  Witzel  sieht  in  der 
Asymmetrie  die  Folge  des  Muskelzugs  auf  der  normalen  Seite  gegen- 
über der  geringeren  auf  der  Schiefhalsseite.  Auf  der  gesunden 
Seite  drückt  der  Muskelzug  den  wachsenden  Schädel  stärker  gegen 
die  Wirbelsäule  und  hemmt  damit  das  Breitenwachstum,  gleichzeitig 
wird  die  entsprechende  Gesichtshälfte  nach  der  anderen  Seite  hinüber- 
gezogen. Bei  der  meist  gleichzeitig  vorhandenen  Rückwärtsbeugung 
des  Kopfes  wird  vom  Knie  aus  der  Gesichtsschädel  nach  unten  und 
hinten  gegen  die  Wirbelsäule  gedrängt.  Nach  dieser  Theorie  müßten 
auch  bei  Kontrakturen  an  den  Extremitäten  infolge  der  Hyperexten- 
sion der  Muskeln  entsprechende  Knochenveränderungen  auftreten, 
was  aber  nicht  der  Fall  ist  (Hoffa).  --  Aehnliche  muskuläre  Theo- 
rien wurden  auch  von  anderen  Autoren  aufgestellt  (Falkenberg, 
Kader,  Mikulicz). 

Joachimsthal  betrachtet  die  Schädelskoliose  im  Sinne  des 
Woi.FFschen  Transformationsgesetzes  als  Anpassungsvorgang  an  die 
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dauernde  Schiefstellung  des  Kopfes  (Wirbelveränderungen  bei  Skoliose !), 
ebenso  wie  dieselbe  Asymmetrie  bei  hochgradiger  Skoliose,  wenn 
der  Kopf  infolge  der  hochsitzenden  kompensierenden  Cervicalskoliose 
dauernd  schief  steht.  —  Schloessmann  äußert  die  Ansicht,  daß  vom 
Augenblick  der  vertikalen  Körperhaltung  an  starke  mechanische 
Kräfte  die  Schädelform  beeinflussen  können.  Die  anhaltende  Zug- 
wirkung der  Muskulatur  der  gesunden  Seite,  um  den  Kopf  im  Gleich- 
gewicht zu  erhalten,  regt  den  Knochen  der  betreffenden  Schädelhälfte 
mit  der  Zeit  zu  verstärkter  bzw.  veränderter  Entwicklung  an.  Auch 
die  Schwere  des  nicht  mehr  im  Gleichgewichtspunkt  unterstützten 
Gehirns  wirkt  auf  die  Schädelkapsel  ein  (Kader,  Milo,  Schloess- 
mann), nach  Beck  schon  intrauterin;  bei  erworbenem  C.  o.  irgend- 
welcher Aetiologie  bildet  sich  mit  der  Zeit  dieselbe  Schädelasymmetrie 
aus  (Schloessmann). 

Von  anderer  Seite  wird  die  bestehende  Asymmetrie  als  Produkt 
einer  intrauterin  erfolgten  Verkrümmung  betrachtet  (Krummacher, 
M.  Schmidt,  besonders  aber  Völcker).  Peters  erkennt  für  einen 
Teil  der  Fälle  keine  Abhängigkeit  der  Asymmetrie  vom  C.  o.  au,  sondern 
nimmt  gleichzeitiges  Vorkommen  vererbbarer,  anf  fehlerhafter  Keim- 
anlage beruhender  Anomalien  an  (s.  auch  Blumenthal)  ;  auch 
Schubert  betrachtet  beide  Deformitäten  als  koordiniert.  Jedoch 
spricht  für  den  Zusammenhang  von  C.  o.  und  Schädelasymmetrie  der 
Erfolg  der  Operation,  der  die  Schädelskoliose  ganz  verschwinden  läßt 
oder  doch  zu  wesentlichem  Rückgang  derselben  führt  (Frankel,  Hoffa, 
Linser,  Nove-Josserand,  Sippel,  Stumme),  was  nur  Schubert 
bestreitet. 

Die  nicht  ganz  so  häufig  beobachtete  Ohrdeformität,  Verkürzung 
und  Verbreiterung  auf  der  Schiefhalsseite,  Abplattung  auf  der  anderen 
Seite,  sieht  Völcker  als  zum  Bild  des  kongenitalen  C.  o.  gehörig 
an;  von  Kader  wurde  sie  schon  früher  erwähnt,  aber  als  zufälliges 
Zusammentreffen  angesehen.  Völcker  fand  sie  unter  15  Fällen  bei 
2 — 14jährigen  Kindern  lOmal  (4mal  symmetrisch,  lmal  gerade  umge- 
kehrt wie  bei  den  10  typischen  Fällen,  Schloessmann  unter  21  Fällen 
16mal  die  typische  Differenz  in  Länge  und  Breite,  lmal  nur  in  der 
Länge,  2mal  nur  in  der  Breite).  In  der  Mehrzahl  der  Fälle  ist  die 
Differenz  ohne  weiteres  deutlich,  doch  ist  natürlich  die  Kontrolle 
durch  Messung  stets  notwendig. 

Völcker  sieht  entsprechend  seiner  Auffassung  des  C.  o.  als 
intrauteriner  Belastungsdeformität  in  der  Asymmetrie  der  Ohren  eben- 
falls das  Produkt  einer  Druckwirkung.  Auf  der  gesunden  Seite 
wirkt  der  Druck  des  Uterus  unmittelbar,  daher  nur  Abplattung  und 
Verflachung  des  Reliefs.  Auf  der  Schiethalsseite  dagegen  kann  durch 
den  Druck  der  hochgeschobenen  Schulter  nur  das  Ohrläppchen 
getroffen  werden,  daher  keine  Abflachung,  sondern  nur  Spuren  davon, 
daß  die  Schulter  von  unten  oder  von  hinten  her  intrauterin  an  die 
Ohrmuschel  gedrückt  hat.  Dadurch  erfolgt  entweder  eine  Umklapp ung 
der  Ohrmuschel  nach  vorn  um  eine  schiefstehende  Achse  oder  ein 
einfaches  Hinaufschieben  des  Ohrläppchens  mit  Einknickung  an  der 
Cauda  helicis. 

Auch  diese  Deformität  wird  wie  die  Schädelskoliose  während 
der  extrauterinen  Wachstumsperiode  deutlicher,  doch  dürfte  an  ihrer  in- 
trauterinen Entstehung  oder,  wenn  man  sich  noch  vorsichtiger  aus- 
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drücken  will,  an  der  Präformierung  in  utero  nicht  zn  zweifeln  sein 
(Schloessmann  fand  unter  9  Fällen  der  ersten  Lebensjahre  6  mit 
Ohrdeformitäten).  —  Beck  betrachtet  die  Ohrdeformität  als  der 
Schädelasymmetrie  zugehörig,  also  auch  intrauterin  entstanden. 

Die  Bildung  ausgeprägter  typischer  Halsgruben  scheint  nicht 
gerade  sehr  häufig  zu  sein;  sie  liegen  zwischen  Kieferwinkel,  Ohr- 
läppchen und  Warzenfortsatz.  Gelegentlich  wurde  beobachtet,  daß 
das  betreffende  Kind  bei  ungezwungener  Lage  die  Schulter  dieser 
Grube  nahe  hält,  ihr  auch  wohl  einmal  einfügt.  Die  Schulter  braucht 
sich  auch  nicht  immer  genau  an  derselbeu  Stelle  einzustemmen ;  je 
nach  der  Drehung  des  Kopfes  wird  sie  ihren  Druck  einmal  näher 
dem  Unterkiefer  nach  vorne  zu  ausüben,  das  andere  Mal  näher 
gegen  den  Warzenfortsatz  zu  (Völker)  —  Schloessmann  fand 
unter  13  Kindern  des  ersten  Lebensjahres  nur  2mal  einwandfreie  tiefe 
Gruben;  in  diesen  beiden  Fällen  genügte  schon  eine  unbedeutende 
Hebung  der  Schulter  oder  eine  stärkere  Neigung  des  Kopfes,  um  die 
Schulterwölbung  in  die  Vertiefung  einzupassen.  In  dieser  Stellung 
ergab  sich  eine  Lagebeziehung  zwischen  Kopf,  Hals  und  Brust,  die 
der  oberen  Körperhälfte  ein  eiförmiges  Aussehen  verlieh.  Zwei 
andere  Kinder  wiesen  nur  eine  flache  Delle  auf,  die  aber  unverkenn- 
bar der  mühelos  sich  einfügenden  Wölbung  der  Schnlter  entsprach ; 
auf  der  gesunden  Seite  war  keine  solche  Delle  zu  sehen.  Bei  ver- 
schiedenen anderen  Fällen  der  ersten  Lebenswochen  traf  Schloess- 
mann die  Grube  wohl  noch  angedeutet,  jedoch  nicht  so,  daß  man 
sie  einwandfrei  als  Beweis  für  intrauterine  Druckwirkung  ansehen 
konnte.  —  Uebrigens  verschwindet  die  Halsgrube  nach  Schloessmanns 
Erfahrung  allmählich  im  Laufe  des  Heranwachsens,  jenseits  des 
1.  Lebensjahrs  wurde  sie  nur  ein  einziges  Mal  bemerkt,  bei  einem 
8jährigen  Knaben.  —  Küttner  demonstrierte  ebenfalls  ein  (in 
Schädellage  geborenes)  Kind  mit  Halsgrube  beim  linken  Ohr;  Kehrer 
eines  mit  rechtsseitiger  Halsgrube;  Stenzler  fand  sie  bei  einem 
durch  Kaiserschnitt  entwickelten  Kind. 

Wo  die  Halsgrube  vorkommt,  spricht  sie  zweifellos  für  eine  in- 
trauterine Raumbeschränkung  (besonders  beweisend  ist  der  bekannte 
VÖLCKERsche  Fall  von  Extrauteringravidität),  falls  man  nicht  mit 
Beck  den  Hochstand  der  Schulter  durch  Verkürzung  des  Trapezius 
infolge  fehlerhafter  Keimanlage  entstanden  ansieht. 

Kurz  erwähnt  seien  endlich  noch  die  Verkrümmungen  der 
Wirbelsäule,  die  sich  bei  längerem  Bestehen  des  C.  o.  zu  ent- 
wickeln pflegen,  Skoliose  der  Halswirbelsäule  mit  Konvexität  nach 
der  gesunden  Seite  hin,  Skoliose  der  Brustwirbelsäule  mit  Konvexi- 
tät nach  der  kranken,  der  Lendenwirbelsäule  mit  solcher  nach  der 
gesunden  Seite  hin  (Blencke,  Hoffa,  Joachimsthal,  Lorenz, 
Nikoladoni);  Lorenz  unterscheidet  daneben  noch  einen  zweiten 
Typus,  bei  dem  Hals-  und  Brustwirbelsäule  nach  der  gesunden  Seite 
hin  konvex  verläuft.  Bezüglich  der  mechanischen  Verhältnisse  sei  auf 
Lehrbücher  der  Orthopädie  verwiesen. 

Das  Becken  erscheint  nach  der  gesunden  Seite  gesenkt  und  zu- 
gleich nach  hinten  gedreht,  die  Spina  ant.  sup.  steht  etwas  tiefer, 
zugleich  weiter  zurückgelagert  gegenüber  der  Schiefhalsseite;  die 
Beckenneigung  ist  nach  vorn  stärker  als  uormal  infolge  vermehrter 
Lordose  der  Lendenwirbelsäule,  während  die  physiologische  Kyphose 
des  unteren  Hals-  und  oberen  Brustsegments  verstärkt  ist. 
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Der  Brustkorb  erscheint  iu  toto  nach  oben  gegen  die  Schief- 
halsseite hin  verschoben,  so  daß  das  Sternoclaviculargelenk  senkrecht 
unter  dem  Warzenfortsatz  zu  liegen  kommt,  das  Sternum  von  der  gesun- 
den Seite  und  oben  nach  der  kranken  und  unten;  die  Mittellinie  erscheint 
leicht  konvex  gegen  die  Schiefhalsseite.  Die  Rippen  der  letzteren 
Seite  zeigen  von  oben  nach  unten  abnehmende  stärkere  Krümmung 
ihrer  hinteren  Hälfte  und  verlaufen  mit  ihrem  vorderen  Teil  stärker 
gesenkt  als  auf  der  normalen  Seite. 
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B.  Defekte  der  Muskeln  an  den  Extremitäten. 

Primäre,  selbständige  Defekte  auf  diesem  Gebiet  sind  ein  ziem- 
lich seltenes  Vorkommnis.  Ein  Teil  gehört  auch  noch  zu  den  Varie- 
täten, wie  schon  im  allgemeinen  Teil  bemerkt  wurde.  Sekundäre 
Anomalien  kommen  besonders  bei  Mißbildungen  des  Skeletts  vor,  bei 
denen  die  Sache  durchaus  nicht  so  liegt,  daß  die  an  den  fehlenden 
Knochen  normalerweise  ansetzenden  Muskeln  fehlen  müssen,  sie 
können  sogar  z.  B.  beim  Radius-  oder  Tibiadefekt  vollzählig  vorhanden 
sein  als  Muskelindividuen,  jedoch  finden  sie  ihren  Ansatz  an  dem 
restierenden  Skeletteil  (z.  B.  bei  Tibiadefekt  an  der  Fibula)  oder 
einem  fibrösen  Strang  an  der  Stelle  des  Knochendefekts  (Keck); 
diese  Insertionsanomalien  sind  an  sich  verständlich  und  beweisen 
eine  gewisse  Selbständigkeit  der  Muskeln  gegenüber  den  Knochen, 
auf  der  anderen  Seite  können  sie  aber  auch  fehlen  bei  den  Skelett- 
defekten, z.  B.  Flexor  carpi  ulnaris  und  Eextensor  carpi  ulnaris  bei 
Ulnadefekt  (Priestley). 

Keck  macht  darauf  aufmerksam,  daß  z.  B.  bei  Tibiadefekt  nicht  etwa  die 
Muskeln  fehlen,  die  in  einer  bestimmten  topographischen  Beziehung  stehen  zu  dem 
fehlenden  Knochen,  sondern  diejenigen,  welche  eine  funktionelle  Einheit  bilden:  die 
Pronatoren.  Als  Ursache  sieht  er  die  mehr  oder  weniger  fixierte  Varusstellung  des 
Fußes  an ;  ähnliche  Verhältnisse  finden  sich  mutatis  mutandis  auch  beim  Radius- 
defekt. 
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Die  selbständigen  Defekte  sind  teils  isoliert  teils  regionär;  an 
den  oberen  Extremitäten  scheinen  sie  noch  seltener  vorzukommen 
als  an  den  unteren.  Großenteils  handelt  es  sich  um  alte  Seziersaal- 
beobachtungen; andere  sind  wieder  nur  klinisch  festgestellt.  Bei  dem 
schon  gelegentlich  erwähnten  Fall  von  Geipel  fehlten  beiderseits 
so  ziemlich  alle  Muskeln  der  oberen  Extremität  (Biceps,  Triceps, 
Brach,  int.  etc.).  Fehlen  des  Flexor  digit.  sublimis  berichtet  Flesch, 
des  M.  ulnaris  ext.  W.  Gruber.  Defekt  der  kleinen  Handmuskeln 
scheint  selbständig  nicht  vorzukommen.  An  den  unteren  Extre- 
mitäten ist  Fehlen  des  Quadratusfemoris  am  häufigsten  ge- 
sehen worden  (s.  die  Zusammenstellung  bei  Bing,  W.  Gruber  u.  a.); 
die  Gemelli,  der  Gastro cnemius,  der  Semimembranosus 
werden  gelegentlich  als  nicht  vorhanden  gemeldet  (W.  Gruber  u.  a. 
s.  Bing).  —  Mehr  Interesse  als  diese  gelegentlichen  Beobachtungen 
beansprucht  der  Defekt  des  Extensor  cruris  quadriceps,  wie 
er  doppelseitig  bei  zwei  Geschwistern  von  Fürstner  mitgeteilt 
worden  ist.  Beide  Fälle  boten  im  wesentlichen  denselben  Befund 
(nur  klinisch  beobachtet).  An  beiden  Oberschenkeln  fiel  der  geringe 
Umfang  auf,  es  fehlten  die  Muskelkonturen,  und  beim  Betasten  fühlte 
man  den  Knochen  direkt.  Die  Sehne  war  fühlbar,  die  Patellae  auf- 
fallend klein,  der  Patellarreflex  absolut  nicht  auszulösen.  Rechts  er- 
schien der  Defekt  große]1  als  links,  wo  namentlich  noch  der  Vastus 
internus  besser  entwickelt  war  und  bei  starkem  Strom  direkt  erregbar 
erscheint.  Bei  den  sonst  normalen  Unterschenkeln  bedurfte  es  ziem- 
lich starker  Ströme,  um  eine  normale  Zuckung  zu  erhalten.  Bei  dem 
Mädchen  zeigte  sich  außerdem  eine  auffallend  schwache  Erregbarkeit 
des  linken  Sartorius  und  im  linken  Peroneusgebiet  eine  deutliche 
Herabsetzung  der  Erregbarkeit  bei  direkter  und  indirekter  Reizung; 
an  diesem  Unterschenkel  fanden  sich  auch  Geschwüre,  während  sich 
die  Haut  beider  Oberschenkel  bis  zu  deren  Mitte  feucht  und  kühl 
anfühlte  und  leicht  marmoriert  erschien.  Hypertrophie  anderer 
Muskeln  oder  auffallende  Vermehrung  des  Fettgewebes  war  nirgends 
nachweisbar.  Die  Funktion  war  in  diesen  Fällen  erheblich  gestört, 
da  eine  Streckung  im  Kniegelenk  unmöglich  war;  das  Gelenk  be- 
findet sich  in  leichter  Beugestellung  und  bleibt  auch  beim  Gehen  so. 
Laufen  gelingt  überhaupt  nicht,  eine  gewisse  Unsicherheit  in  den 
Beinen  ist  stets  vorhanden.  Nach  der  Beschreibung  handelt  es  sich 
in  diesen  Fällen  nicht  um  einen  totalen  Defekt  des  Quadriceps, 
sondern  offenbar  mehr  um  eine  rudimentäre  Entwicklung.  —  Der 
Autor  selbst  wagt  in  diesen  Fällen  nicht  mit  Sicherheit  zu  entscheiden, 
ob  es  sich  um  kongenitalen  Defekt  oder  um  eine  frühe  eingetretene 
Dystrophie  handelt,  vielleicht  auch  bei  dem  Mädchen  um  kongenitalen 
Defekt  und  Disposition  zur  Dystrophie  (nur  im  1.  Peroneusgebiet 
bemerklich  s.  o.),  auch  die  Möglichkeit  des  Zusammenhangs  von  kon- 
genitaler Störung  in  der  Anlage  der  Muskulatur  und  später  auf- 
tretender Dystrophie  in  den  beiden  Fällen  wird  erwogen.  —  Eine 
endgültige  Entscheidung  darüber  dürfte  ohne  genaue  anatomische 
Untersuchung  nicht  möglich  sein.  Die  Fälle  sind  außerdem  noch 
durch  Intelligenzdefekte,  Gesichtsasymmetrien,  Zahnanomalien  kom- 
pliziert. —  Sehr  bemerkenswert  aber  ist,  jedenfalls  die  vollkommen 
gleichartige  Lokalisation  der  Muskelanomalie  bei  zwei  Geschwistern 
(die  anderen  fünf  waren  angeblich  durchaus  normal).  Eine  ge- 
wisse Disposition  zu  Entwicklungsstörungen  scheint  insofern  in  der 
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Familie  vorhanden  zu  sein,  als  eine  Tante  der  Familie  stumme 
Kinder  hatte. 

Hierher  gehören,  soweit  sie  die  hintere  Extremität  betreffen,  auch 
die  Befunde  der  ausgedehnten  Muskeldefekte  bei  neugeborenen 
Tieren  in  den  Weber -ALESSANDRiNischen  Fällen.  Um  Wieder- 
holungen zu  vermeiden,  sei  hier  auf  die  genauere  Schilderung  im 
allgemeinen  Teil  hingewiesen. 

Auch  an  den  Extremitäten  sind  gelegentlich  Flughautbildungen 
beobachtet  worden  bei  gleichzeitigen  Muskelanomalien,  so  von  Wolff 
zwischen  Ober-  und  Unterschenkel  bei  fehlendem  Biceps  femoris, 
von  Wilms  am  Ellbogen  bei  Vater  und  Sohn  bei  Teildefekt  des  Bi- 
ceps und  Triceps.  Sie  scheint  aber  auch  ohne  Muskeldefekt  vor- 
kommen zu  können  (Ebstein). 
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Bibl.  med.,  1895,  über  Mißbildungen  der  Extremitäten,  hingewiesen. 


C.  Defekte  im  Gebiete  der  Rumpfmuskeln. 
I.  Defekt  der  Bauchmuskeln  (ventrolaterale  Gruppe). 

Im  Gegensatz  zum  Pectoralisdefekt  ist  das  Fehlen  der  Bauch- 
muskulatur ein  recht  seltenes  Vorkommnis,  es  sind  nur  13  resp.  14 
Fälle  in  der  Literatur  niedergelegt  und  diese  zum  größten  Teile  in 
der  ausländischen.  Stumme  gebührt  das  Verdienst,  das  Bild  des 
Bauchmuskeldefekts  in  der  deutschen  Literatur  bekannt  gemacht  zu 
haben  durch  seine  1902  erschienene  Arbeit.  Historisch  sei  noch  be- 
merkt, daß  auch  die  älteste  Publikation  von  deutscher  Seite  stammt 
(Fröhlich  1839). 

In  der  Regel  ist  ein  mehr  oder  weniger  ausgedehnter  Defekt 
sämtlicher  Bauchmuskeln  beobachtet  worden,  und  zwar  mit 
Ausnahme  eines  einzigen  Falles  (Steinhardt),  doppelseitig. 
Ferner  ist  bemerkenswert,  daß  alle  genauer  beschriebenen  Fälle  dem 
männlichen  Geschlecht  angehören  (nur  bei  einem  Fall  findet 
sich  keine  Angabe  über  das  Geschlecht  [Kristeller]).  Gleich- 
zeitiger Defekt  anderer  Muskeln  kam  nur  in  dem  Fall  Guthries 
vor  (Quadratus  lumborum),  Parker  notierte  den  Latissimus  dorsi 
als  sehr  schwach,  während  die  übrige  Rumpf-  und  Extremitäten- 
muskulatur sich  stets  normal  verhielt. 


Literatur. 


Bd.  XXXVIII. 
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Das  Befallensein  der  einzelnen  Muskeln  ergibt  sich  aus  folgender 
Tabelle  (nach  Stumme,  ergänzt  durch  die  seit  dessen  Publikation 
bekannt  gewordenen  Fälle) : 

1.  Muscul.  rectus  abdominis: 

aj  von  der  1.  (2?)  Linea  transversa  an:  Parker 

b)  von  der  2.  Linea  transversa  an:  Ammon,  Guthrie; 

c)  vom  Nabel  abwärts:  Henderson,  Lew,   Osler,  Pels- 
Leusden  I,  Stumme. 

2.  Muscul.  obliquus  externus  abdominis: 

a)  nahezu  vollständig:  Fröhlich,  Lew; 

b)  rudimentär  oder  schwach:  Guthrie,  Osler,  Pels-Leus- 
den  I  und  II,  Parker,  Steinhardt  (rechts),  Stumme. 

3.  Muscul.  obliquus  internus  abdominis: 

a)  vollständig:  Pels-Leusden,  Steinhardt  (rechts),  Stumme; 

b)  nahezu  vollständig:  Fröhlich; 

c)  vielleicht:  Lew,  Platt; 

d)  rudimentär:  Guthrie,  Osler,  Parker. 

4.  Muscul.  transversus  abdominis: 

a)  vollständig:  Parker,  Pels-Leusden  I  und  II,  Steinhardt 
(rechts); 

b)  nahezu  vollständig :  Fröhlich  ; 

c)  rudimentär:  Guthrie,  Lew,  Osler,  Stumme. 

Von  den  13  Fällen  konnten  nur  5  anatomisch  untersucht  werden 
nach  Eintritt  des  Exitus,  bei  den  übrigen  Fällen  stützen  sich  die 
Befunde  auf  Palpation  und  elektrische  Untersuchung.  —  Was  das 
Lebensalter  anbetrifft,  so  verteilen  sich  die  Beobachtungen  auf  sehr 
verschiedene  Lebensalter,  wenn  auch  anamnestisch  festzustellen  ist, 
daß  die  Anomalie  frühzeitig  beobachtet  wurde.  Bei  Neugeborenen 
wurde  der  Defekt  2mal  beobachtet  (Fröhlich,  Parker),  je  1  Fall 
bei  Kindern  von  3,  7,  9  Wochen,  3  Monaten,  2  und  6  Jahren,  je 
1  Fall  in  der  Pubertätszeit,  mit  17,  60  und  endlich  70  Jahren. 

Die  abnorme  Beschaffenheit  der  Bauchdecken  wird  in  der  Regel 
schon  bei  der  Geburt  oder  in  den  ersten  Lebenswochen  bemerkt,  da 
der  abnorme  Leibesumfang  (der  in  einem  gewissen  Gegensatz  steht 
zur  leichten  Geburt)  ohne  weiteres  in  die  Augen  springt.  Die  Form 
des  umfangreichen  Leibes  ist  verschieden  je  nachdem  die  Musculi 
recti  vorhanden  sind  oder  nicht.  [Bei  den  Musculi  recti  ist  der  Defekt 
ausnahmslos  doppelseitig.]  Bei  dem  einzigen  einseitigen  Bauchmuskel- 
defekt (Steinhardt)  wölbte  sich  rechts  ein  kugeliges  Gebilde  vor 
zwischen  Rippenbogen  und  Darmbeinkamm  von  der  Größe  einer 
kindlichen  Faust;  die  Wölbung  war  gleichmäßig,  vom  Rande  sanft 
abfallend.  Die  Geschwulst  ließ  sich  in  die  Bauchhöhle  zurückschieben, 
kehrte  aber  sofort  wieder  zurück  in  die  alte  Lage  nach  Aufhören  des 
Druckes  von  außen.  —  Bei  dend  rei  Fällen  ohne  gleichzeitigen 
Rectusdefekt  (Fröhlich,  Kristeller,  Pels-Leusden  II)  findet 
sich  eine  doppelseitige,  mehr  oder  weniger  starke  Vortreibung  der 
Bauchwand,  die  sich  bei  der  Inspiration  verstärkt  („als  ob  die  Darm- 
schlingen durch  die  Zwerchfellkontraktion  heraus  gedrückt  würden" 
Fröhlich).  Pels-Leusden  beobachtete  auch  beim  Husten  und 
Schreien,  beim  Weinen,  bei  reichlicher  Nahrungsaufnahme,  bei  Kot- 
und  Urinentleerung  eine  Verstärkung  der  Vorwölbung.  Die 
Musculi  recti  sieht  man  dagegen  sich  stark  anspannen;  fehlen  diese 
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aber  auch  in  mehr  oder  weniger  ausgedehntem  Maße,  so  spannen 
sich  nur  die  Rudimente  an,  wenn  die  Bauchpresse  in  Tätigkeit 
treten  soll.  Bei  Lagewechsel  ändert  sich  natürlich  Umfang  und 
Form  in  entsprechender  Weise ;  bei  aufrechter  Haltung  siDkt  z.  B. 
im  Falle  des  Defekts  der  Recti  in  ihren  unteren  Partien  der  Bauch- 
inhalt nach  unten  und  vorn  und  die  hauptsächliche  Vorwölbung  wird  sich 
in  demselben  Sinne  bemerkbar  machen. 

Die  Bauchdecken  zeichnen  sich  durch  große  Schlaffheit  aus  und 
sind  sehr  dünn,  werden  mehrfach  als  pergamentdünn  bezeichnet. 
Die  Darmschlingen  sind  deutlich  in  ihrer  Form  erkennbar  (s.  Ab- 
bildung), auch  die  Peristaltik  ist  verfolgbar.  Guthrie  sah  sogar 
die  dilatierten  und  ge- 
schlängelten Ureteren 
(wie  sich  bei  der  Sektion 
herausstellte,  im  Leben 
waren  sie  für  Darm- 
schlingen gehalten  wor- 
den). Außerdem  ist  es 
infolge  der  großen 
Schlaffheit  und  Dünn- 
heit der  Bauchdecken 
möglich ,  die  Bauch- 
organe abzutasten,  so 
Leber,  Milz,  Nieren  in 
ihrem  ganzen  Umfang, 
aber  auch  die  unter 
normalen  Umständen 
nicht  palpable  Harn- 
blase. Es  ist  auch  ge- 
lungen zwischen  Leber- 
und Rippenbogen  ein- 
zugehen und  die  Be- 
wegungen des  Zwerch- 
fells zu  fühlen.  Ferner 
kann  man  die  Wirbel- 
säule von  vorne  her 
abtasten.  Schmerzhaf- 

tigkeit     besteht    nicht  Fig.  15.    Fall  Ammon  (Abb.  bei  Stumme). 

an  den  Bauchdecken, 
mit  Ausnahme  des  von 

Stumme  publizierten  Falles,  wo  eine  Druckempfiudlichkeit  in  der 
Regio  supraumbilicalis  bei  stark  ausgeübtem  Druck  festzustellen  war 
(17jähriger  Patient). 

Was  anderweitige  Abnormitäten  anbelangt,  so  ist  hier  zunächst 
auf  die  mehrfach  beobachteten  Abweichungen  in  der  Form 
des  Nabels  hinzuweisen,  er  wird  als  vertikaler  Schlitz  (Platt),  als 
linienartige  Furche  (Osler),  als  Linie  von  1  Zoll  Länge  auf  dem 
Grunde  zwischen  zwei  stark  ausgebildeten  Längsfalten  (Guthrie),  als 
nicht  eindrückbare  oberflächliche  Narbe  (Parker),  als  flache  nach 
oben  und  unten  zipfelartig  auslaufende  Einsenkung  (Stumme)  ge- 
schildert. Bei  anderen  Fällen  wird  jedoch  auf  die  normale  Beschaffen- 
heit des  Nabels  ausdrücklich  hingewiesen,  so  daß  also  eine  abnorme 
Nabelbeschaffenheit  nicht  unbedingt  zum  Bilde  des  Bauchmuskel- 
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defekts  gehört.  —  Auch  andere  Anomalien  der  deckenden  Hüllen 
werden  gelegentlich  beschrieben;  die  Bauchhaut  verläuft  vom  Rippen- 
bogen bis  zur  Symphyse  in  tiefen,  vertikalen,  nicht  verschiebbaren 
Falten  ([Guthrie]  s.  Abbildung):  bei  Stummes  Fall  finden  sich 
oberhalb  des  Nabels  fast  vollständig  parallel  verlaufende  Falten  bis 
über  den  Schwertfortsatz  hinauf,  die  stärker  hervortraten  bei  Kon- 
traktion der  erhaltenen  Partien  der  Musculi  recti.  Der  1.  Fall  von 
Pels-Leusden  wies  unterhalb  des  Nabels  eine  bis  zur  Symphyse 
reichende  Furche  auf;  oberhalb  des  Nabels  gabelte  sie  sich  in  zwei 
Schenke],  deren  einer  median,  der  andere  mehr  rechts  nach  oben  zu 
flacher  werdend  verlief.  Die  Haut  in  der  Tiefe  der  Furche  erschien 
glatt,  weißlich,  nicht  eigentlich  narbig. 

Stumme  konstatierte  bei  seinem  Fall  lokal  begrenzte  Schweißsekretion  in  der 
Rectusgegend.  Henderson  beschrieb  eine  akzessorische  Mamma  auf  der  rechten 
Bauchseite. 

Von  den  Bauchorganen  zeigt  am  häufigsten  die  Harnblase  eine 
Anomalie  und  zwar  in  Lage,  Form,  Größe  und  Wandstärke;  bei  drei 
Fällen  (Guthrie,  Parker,  Pels-Leusden)  wurde  die  Anomalie 
durch  den  Sektionsbefund  bestätigt,  einmal  durch  Laparotomie 
(Stumme).  Die  Blase  liegt  großenteils  innerhalb  der  Bauchhöhle, 
sie  läuft  nach  oben  mehr  oder  weniger  spitz  zu,  in  der  Nabelgegend 
oder  etwas  unterhalb  derselben  ist  sie  an  der  Bauchwand  adhärent. 
Ein  eigentlicher  Urachusrest  ist  nicht  vorhanden;  Stumme  spricht 
von  einem  soliden  bleistiftdicken  Stiel,  mit  dem  die  Blase  an  der 
Innenseite  des  Nabels  befestigt  ist.  Die  Wand  ist  verdickt,  hyper- 
trophisch (beim  Fall  I  von  Pels-Leusden  durch  mikroskopische 
Untersuchung  bestätigt).  Die  Ureteren  sind  mehr  oder  weniger 
stark  dilatiert  (bis  zum  Umfang  von  Dünndarmschlingen  eines  Neu- 
geborenen) und  geschlängelt.  Im  Falle  I  von  Pels-Leusden  war 
die  rechte  Niere  hypoplastisch  (bohnengroß,  die  Art.  renalis  auffallend 
eng),  der  entsprechende  Ureter  zeigte  Verengerungen  und  Auftrei- 
bungen. Leber  und  Milz  waren  in  dem  Fall  Guthries  frei  be- 
weglich; Tiefstand  der  Milz  bemerkte  Platt,  geringe  Lebersenkung 
und  Wanderniere  Stumme. 

Bei  fast  allen  Fällen  findet  sich  die  Angabe,  daß  die  Hoden 
an  der  normalen  Stelle  nicht  nachweisbar  sind,  Parker  traf  beide 
Hoden  in  der  Fossa  iliaca,  Pels-Leusden  ebenfalls  auf  den  Darm- 
beinschaufeln mit  deutlichem  Mesorchium,  das  Leitband  zog  zum 
Leistenkanal.  Stumme  fand  rechts  den  Hoden  nicht,  ein  Leisten- 
kanal war  nicht  vorhanden,  während  links  ein  Kanal  angedeutet  war 
und  der  Hoden  nahe  dem  Leistenring  lag.  —  Das  Scrotum  fehlte  bei 
dem  Falle  Hendersons  vollständig,  bei  Stummes  Patienten  bestand 
es  aus  zwei  kleinen  Hautlappen  ohne  deutliche  Raphe, 

Auch  Thor  axanomalien  sind  bei  mehreren  Fällen  beobachtet 
worden;  auffallend  ist  in  der  Regel  eine  stärkere  Erweiterung  der 
unteren  Thoraxapertur,  bei  zwei  Fällen  bestand  Hühnerbrust  (Fröhlich 
Guthrie);  Vorstehen  des  unteren  Teils  des  Sternum  beobachteten 
Osler  und  Stumme,  endlich  fand  sich  in  Lews  Fall  gleichzeitig 
Trichterbrust. 

Was  die  klinische  Seite  der  Anomalie  betrifft,  so  ist  darüber  verhältnismäßig 
wenig  bekannt.  Die  auftretenden  Beschwerden  stehen  in  Zusammenhang  mit  der  At- 
mungs-  und  Verdauungstätigkeit,  andererseits  mit  der  Funktion  der  Harnorgane. 
Einige  Male  sind  Atembeschwerden  vom  ersten  Lebenstag  an  aufgetreten  (Guthrie, 
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Parker,  Pels-Leusden),  einmal  erst  bei  Erkrankung  an  Keuchhusten  (Fröhlich). 
Stummes  Patient  hatte  schon  als  Kind  von  acht  Wochen  eine  Pneumonie  durch- 
zumachen. —  Schmerzen  beim  Urinieren,  Urindrang,  trüben  Urin,  Temperatursteige- 
rungen sahen  Osler  und  Stumme.  In  der  Magen-  und  Nabelgegend  wurden 
Schmerzen  empfunden  in  den  Fällen  von  Osler,  Pels-Leusden,  Stumme;  selbst 
Magenkrämpfe,  Erbrechen  traten  auf.  Schmerzen  in  der  seitlichen  Bauchgegend 
wurden  beim  Laufen  bemerkt,  die  in  der  Buhe  wieder  verschwanden. 

Bei  fünf  Fällen  erfolgte  Fxitus;  einmal  nach  10  Wochen  an  Cystitis  und  Pyelo- 
nephritis; in  den  anderen  Fällen  bildeten  Aflektionen  der  Atmungsorgane  die 
Todesursache  (in  einem  Fall  war  Bronchopneumonie  nachweisbar,  bei  den  anderen 
ist  von  Atelektasen  die  Rede).  In  einem  Fall  wird  rechtsseitige  Herzhypertrophie 
vermerkt  (Fröhlich). 


Fig.  16.  Fig.  17. 

Fig.  16  u.  17.   Fall  Osler  (Abb.  bei  Stumme). 


Bezüglich  der  Störungen  infolge  Funktionsausfalls  der  Bauch- 
muskeln ist  zu  erwähnen,  daß  es  mehreren  der  Betroffenen  unmög- 
lich gewesen  ist,  sich  aus  der  Rückenlage  ohne  Kunsthilfe  aufzu- 
richten (Levy,  Osler,  Pels- Leusden  I,  Stumme),  was  ohne 
weiteres  beim  Defekt  der  Musculi  secti  verständlich  ist.  Da  die 
Tätigkeit  der  Bauchpresse  wegfällt,  so  erfolgt  eine  erhöhte  Inanspruch- 
nahme der  Intercostalmuskeln,  der  Brustmuskeln  und  des  Zwerchfells 
bei  der  Atmung.  —  Bei  fehlenden  Musculi  recti  bildet  sich  eine 
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kompensatorische  Lordose  aus,  der  Oberkörper  wird  beim  Stehen 
nach  hinten  zurückgelegt  (s.  Fig.  17). 

Was  die  anatomischen  Befunde  anbelangt,  so  mögen  kurz  die 
Sektionsergebnisse  der  wenigen  Fälle  erwähnt  werden,  bei  denen  die 
Obduktion  vorgenommen  werden  konnte. 

1)  Fröhlich  (10  Monate  alter  Knabe):  „Von  den  Bauchmuskeln  sind  nur  die 
Musculi  recti  abdominis  auf  beiden  Seiten  vorhanden;  die  beiden  Obliqui  und  der 
Transversus  fehlen  bis  auf  einige  schwache  Muskelfasern,  die  auf  der  rechten  Seite 
etwas  stärker  und  zahlreicher  sind."  Die  inneren  Organe  waren  ohne  Mißbildung, 
die  Hoden  im  Scrotum.  Links  bestand  eine  äußere  Leistenhernie;  abgesehen  von 
Hühnerbrust,  waren  am  Skelett  keine  Anomalien  außer  an  den  7  unteren  Rippen, 
die  in  die  Höhe  getrieben,  einander  genähert  und  wie  umgebogen  oder  umgeknickt 
erschienen. 


Fig.  18.  Fig.  19. 

Fig.  18  u.  19.  Fall  Fröhlich,  Defekt  der  seitlichen  Bauchmuskeln  (Abbildung 
bei  Stumme). 

2)  Parker  (Neugeborenes,  trotz  Mutterbrust  schlecht  genährt):  Nach  außen 
von  dem  rechten,  schwach  entwickelten  Latissimus  dorsi  erstreckt  sich  von  der  11. 
und  12.  Rippe  nach  unten  und  vorn  zur  Crista  ilei  ein  bandförmiger  Zug  von 
Muskelfasern,  unten  V3  Zoll,  in  der  Mitte  3/8,  oben  5/8  Zoll  breit,  der  den  Obliquus 
externus  darstellt.  Nach  Entfernung  des  Latissimus  dorsi  zeigt  er  einen  deutlichen 
hinteren  Rand,  während  der  halbmondförmige  Außenrand  sich  so  stark  verdünnt, 
daß  man  ihn  nicht  so  deutlich  fühlen  kann,  wie  den  ersteren.  Nach  Wegnahme 
des  vorderen  Teils  des  Obliquus  externus  kommt  der  rudimentäre  Obliquus  internus 
zum  Vorschein,  der  nur  aus  einer  Lage  von  Muskelfasern  zwischen  der  11.  Rippe 
und  der  Crista  ilei  besteht.  Unter  dem  Obliquus  internus  kommt  das  extraperito- 
neale Gewebe  und  dann  das  Peritoneum  zum  Vorschein.  Die  linke  Hälfte  der 
Bauchmuskulatur  zeigt  dieselben  Verhältnisse  wie  die  rechte.  —  Vorne  zieht  von 
den  Rippenknorpeln  abwärts  bis  in  die  Höhe  der  ersten  Linea  transversa  eine  dünne 
Lage  von  Muskelfasern,  welche  rechts  deutlich  ausgeprägt,  links  nur  noch  schwach 
angedeutet  ist;  weiter  nach  unten  zu  hört  jede  Spur  von  Muskelfasern  auf.  —  Mikro- 
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skopisch  fand  sich  an  den  Stellen,  wo  makroskopisch  keine  Muskelfasern  nach- 
weisbar waren,  nichts  von  Muskelgewebe  (die  erhaltenen  Muskelfasern  scheinen  nicht 
untersucht  worden  zu  sein). 

3)  Guthrie  (9  Wochen  alter  Knabe):  Nach  Entfernung  der  Haut  zeigten 
sich  die  Bauchdecken  größtenteds  narbig.  Vom  Bectus  enthielten  nur  die  beiden 
obersten  Segmente  bis  zur  2.  Linea  transversa  Muskelfasern;  weiter  nach  unten  zu 
fehlte  jede  Öpur  davon.  Die  Eippenansätze  des  Musculus  transversus  und  der  beiden 
Musculi  obliqui  zeigten  nur  bis  2  Querfinger  breit  nach  unten  zu  Muskelfaser- 
struktur, dann  hörten  sie  auf,  um  erst  in  der  Begio  iliaca  wieder  zu  erscheinen. 
Hier  bildeten  sie  ein  festes  Band,  das  man  im  Leben  über  dem  Ligamentum  Bou- 
parti  wahrnahm  und  das  sich  entsprechend  den  3  seitlichen  Bauchmuskeln  aus 
3  Lagen  zusammensetzte.  Die  beiden  inneren  Muskeln  bestanden  nur  aus  einzelnen 
Fasern.  Der  Quadratus  lumborum  zeigte  zwar  normalen  Ursprung  und  Ansatz,  er- 
schien aber  sehr  dünn  und  rudimentär.  —  Die  Bücken-  und  Thoraxmuskulatur  war 
gut  entwickelt. 

4)  Fels-Leusden  I  (x/4  jähriger  Knabe):  Oberhalb  des  Nabels  zeigte  sich  über 
dem  dünnen,  überall  glänzenden  Peritoneum  eine  rötliche,  schleierartige  Andeutung 
der  Becti,  unterhalb  des  Nabels  nichts  mehr  davon.  Die  vorderen  und  seitlichen 
Bauchwandungen  waren  papierdünn,  durchscheinend,  ohne  eine  Andeutung  von 
Muskulatur.  —  Bsoas  und  Quadratus  waren  gut  entwickelt.  —  Die  mikroskopische 
Untersuchung  der  Bauchdecken  oberhalb  des  Nabels  ergab  folgenden  Befund:  Auf 
die  normale  Haut  —  nur  der  Banniculus  adiposus  war  gering  —  folgt  eine  Binde- 
gewebsschicht,  bestehend  aus  3  Lamellen,  einer  dünnen  äußeren  und  zwei  kräftigen 
inneren,  entsprechend  der  Fascia  superficialis,  der  Aponeurose  des  Obliquus  externus 
und  dem  vorderen  Aponeurosenblatt  des  Obliquus  internus;  dann  folgt  ein  äußerst 
schmächtiger  Bectus  und  darauf  wieder  eine  zweischichtige  Bindegewebsplatte,  ent- 
sprechend dem  inneren  Blatt  der  Aponeurose  des  Obliquus  internus  und  der  Apo- 
neurose des  Transversus,  zuletzt  etwas  subperitoneales  Fett  und  das  Feritoneum 
selbst.  Die  auch  normalerweise  dünne  Fascia  transversa  ist  nicht  nachweisbar. 
Dichter  am  Nabel  und  unterhalb  desselben  fehlt  der  Bectus,  hier  findet  sich  eine 
dreischichtige  Bindegewebsplatte,  an  die  sich  ein  grobfaseriges  Gebilde  mit  quer  ge- 
troffenen Kernen  anschließt,  der  Lage  nach  dem  Rectus  angehörend,  der  hier  sehnig 
bzw.  bindegewebig  erscheint.  Hinter  diesem  folgt  mehr  lockeres  Bindegewebe,  in 
dem  das  innere  Aponeurosenblatt  des  Obliquus  internus  und  das  des  Transversus 
nicht  deutlich  zu  unterscheiden  sind;  es  fehlt  ja  unterhalb  der  DouGLASschen  Linie 
eine  aponeurotische  Bectusscheide  normalerweise.  —  In  den  Hautfurchen  ist  auch 
mikroskopisch  kein  Narbengewebe  nachweisbar. 

5)  Steinhardt  (3  Wochen  alter  Knabe)  stellte  einseitigen  (rechts)  totalen 
Defekt  des  Obliquus  externus  und  internus  fest,  ebenso  des  Transversus,  der  bis  auf 
einzelne  ganz  dünne,  nicht  miteinander  zusammenhängende  Muskelstreifen  fehlte. 
Die  Bauchwand  bestand  nur  aus  Haut,  dem  fast  ganz  geschwundenen  Unterhaut- 
fettgewebe und  Peritoneum.  Der  Band  des  Defektes  wurde  gebüdet  durch  die 
leicht  verdickte,  angrenzende  Fascie. 

Aehnlich  wie  beim  Pectoralisdefekt  haben  wir  nach  dem  Ge- 
sagten gewissermaßen  ein  typisches  Bild  unserer  Anomalie  vor  uns: 
der  Bauchmuskeldefekt  ist  fast  ausschließlich  doppelseitig,  trifft  mit 
Ausnahme  ganz  weniger  Fälle,  bei  denen  der  Bectus  vollkommen  er- 
halten ist,  sämtliche  Bauchmuskeln,  wenn  auch  nicht  alle  in  dem- 
selben Grade  (der  supraumbilikale  Teil  der  Recti  ist  in  der  Regel  er- 
halten). Meist  findet  sich  gleichzeitig  Hypertrophie  und  Dilatation 
von  Blase  und  Ureteren  ohne  Beteiligung  des  Nierenparenchyms, 
Krypiorchismus,  Enteroptose.  Abnorme  Beschaffenheit  des  Nabels 
bildet  nicht  die  Regel.  Im  Gegensatz  zum  Defekt  der  Brustmuskeln 
ist  bei  der  anatomischen  Untersuchung  festgestellt  worden,  daß  das 
komplizierte  Aponeurosensystem  der  Bauchmuskeln  nicht  fehlt  und 
daß  auch  Rudimente  von  Muskulatur  vorhanden  sind.  Streng  ge- 
nommen haben  wir  es  also  nicht  mit  einem  vollkommenen 
Muskeldefekt  zu  tun,  sondern  mit  einer  Hypoplasie  (daher 
spricht  Pels-Leusden  auch  vom  sogenannten  kongenitalen  Defekt 
der  Bauchmuskulatur;  im  klinischen  Sinn  kann  man  nach  diesem 
Autor  ruhig  von  Bauchmuskeldefekt  reden,  da  der  Funktionsausfall 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  5 
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ja  zweifellos  vorhanden  ist;  auch  die  elektrische  Erregbarkeit  fehlt 
natürlich,  da  ja  funktionstüchtige,  zusammenhängende  Muskelfaserzüge 
nicht  zu  finden  sind).  —  In  Anbetracht  der  Befunde  beim  Pectoralis- 
defekt  möchte  ich  auch  noch  auf  die  zwar  nicht  regelmäßig  vor- 
handene, aber  doch  einige  Male  betonte  Hautanomalie  hinweisen, 
nämlich  auf  die  mangelhafte  Entwicklung  des  Unterhautfettgewebes. 
—  Die  Angabe,  daß  die  Bauchdecken  pergamentdünn  erschienen, 
läßt  übrigens  wohl  auch  den  Schluß  zu,  daß  das  Unterhautfettgewebe 
hypoplastisch  gewesen  ist  (s.  auch  Pels-Lensden).  —  Zum  typischen 


Fig.  20.  Myotome,  welche  sich  ventralwärts  in  die  Körperwand  ausdehnen. 
Nach  einem  9-mm  Embryo.   (Nach  Bardeen  u.  Lewis.) 

Bilde  gehört  auch  noch  die  abnorme  Körperhaltung  (Lordose,  natür- 
lich nur  bei  den  Fällen  mit  Rectusdefekt),  während  die  erwähnten 
Thoraxanomalien  nicht  so  konstant  sind. 

Ehe  wir  in  die  Besprechung  der  Genese  eintreten,  wäre  kurz 
noch  die  Frage  zu  erörtern,  ob  wir  es  mit  einer  echten  Miß- 
bildung zu  tun  haben.  Die  einzige  Erkrankung,  die  even- 
tuell in  Betracht  käme,  insofern  sie  ein  ähnliches  Bild  hervorrufen 
könnte,  ist  die  Polyomyelitis  anterior;  jedoch  sind  alle  be- 
kannten Fälle  kongenital,  von  intrauteriner  Rückenmarkserkrankung 
ist  nichts  bekannt.  Auch  für  entzündliche  oder  degenerative  Prozesse 
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in  den  betreffenden  Muskeln  selbst,  die  sich  natürlich  auch  im  Fötal- 
leben  abgespielt  haben  müßten,  bestehen  keinerlei  Anhaltspunkte. 
So  kommen  wir  per  exclusionem  zu  dem  Schluß,  daß  beim  Bauch- 
muskeldefekt eine  Mißbildung  vorliegt,  wenngleich  schon  der  ob- 
jektive Befund  und  die  erhebliche  Funktionsstörung  den  wichtigsten 
Definitionen  der  Mißbildung  ohne  weiteres  entsprechen  (s.  Allgemeiner 
Teil  des  Lehrbuches.) 

Ueber  die  Einzelheiten  der  Ontogenese  der  Bauchmuskeln  ist  leider  auch  nur 
verhältnismäßig  wenig  bekannt.   Nach  Lewis  (Handbuch  d.  Entwicklungsgeschichte 


Mm.  glut. 


Fig.  21.    Nach  einem  11-mm  Embryo.    (Nach  Bardeen  u.  Lewis.) 

von  Keibel  und  Mall)  stammen  die  Rumpfmuskeln  im  engeren  Sinne  direkt  von 
den  Myotomen.  Die  in  Frage  stehenden  Bauchmuskeln  gehören  in  eine  Gruppe 
zusammen  mit  den  Intercostales,  dem  M.  quadratus  lumborum  und  serrati  poster., 
es  ist  dies  die  Gruppe  der  thoraco  -  abdominalen  Muskeln.  Diese  entstehen  , .durch 
die  ventralwärts  gerichtete  Ausdehnung  der  thorakalen  Myotome  in  die  Körperwand. 
Die  Myotome  beginnen  gleichzeitig  mit  der  Entwicklung  und  dem  Vorwachsen  der 
Bippen  in  die  Körperwand  vorzuwachsen.  Selbst  bei  einem  7  mm -Embryo,  bevor 
die  Myotome  in  eine  ununterbrochene  Säule  zusammengeflossen  sind,  hat  dieser 
Vorgang  schon  begonnen.  Bei  einem  9  mm  Embryo  reichen  die  Myotomfortsätze 
weiter  ventral  als  die  Rippen.  In  der  seitlichen  Körperwand  liegen  die  Myotome 
teilweise  zwischen  den  Rippen  und  teilweise  lateral  von  ihnen;  hier  verschmelzen 
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sie  zu  einer  zusammenhängenden  lateralen  Platte,  welche  sich  über  die  Spitzen  der 
Rippen  hinaus  ausdehnt  und  ventral  in  einer  zusammenhängenden  Säule  endet,  in 
der  Eectusanlage,  die  dadurch  entsteht,  daß  die  Myotomfortsätze  in  ganzer  Dicke 
miteinander  verschmelzen.  Auch  über  der  medialen  Fläche  der  Rippen  fließen  die 
Fortsätze  zu  einer  zusammenhängenden  medialen  Platte  zusammen,  die  mit  der 
ventral  von  den  Rippenspitzen  gelegenen  Rectusanlage  in  Verbindung  steht.  Die 


M.  obl.  ext.- 
M.  rect.  abd 


M.  rect.  fem. 

M.  t.  f.  latae  - 


M.  glut  med 

M.  ?lut.  max.  — 


M.  ext.  hal.  1, 
ext.  dig.  com. 

Fig.  22.   Nach  einem  20-mm  Embryo.   (Nach  Baedeen  u.  Lewis.) 

Rippen  und  die  ventrolaterale  Muskulatur  wachsen  allmählich  weiter  und  weiter 
in  die  Körperwand  hinein  und  erreichen  schließlich  die  mediane  Ventralregion. 
Währenddessen  beginnt,  lange  bevor  dies  eintritt,  wenn  nämlich  der  ventrale  Rand 
der  vordringenden  Skelett-  und  Muskelanlagen  ganz  lateral  an  den  Seiten  des  Em- 
bryo liegt,  die  Differenzierung.  Durch  longitudinale  Abspaltung  von  der  Muskel- 
säule, die  durch  die  Verschmelzung  der  ventralen  Kanten  der  Myotomfortsätze  ge- 
bildet wurde,  entsteht  der  M.  rectus  abdominis.    Durch  tangentiale  Abspaltung  von 
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der  lateralen  Platte  entsteht  der  M.  obliquus  abdominis  externus  und  weiter  dorsal 
von  ihm  die  Mm.  serratus  sup.  und  inf.  Die  mediale  Platte  läßt  die  M.  m.  obliquus 
abdominis  int.  und  transversus  abdominis  aus  sich  hervorgehen.  „Die  Lineae  trans- 
versae  des  Rectus  sind  oft  als  primitive  Myotomsepta  angesprochen  worden  und  die 
Muskelbänder  zwischen  ihnen  als  primitive  Myotomsegmente.  Wenn  die  ventralen 
Kanten  der  Myotome  zusammenfließen,  um  den  Rectus  zu  bilden,  war  ich  in  frühen 
Stadien  nicht  imstande,  die  Myosepta  zu  erkennen,  und  es  ist  möglich,  daß  die 
Segmentierung  des  Rectus  ein  sekundärer  Vorgang  ist." 

„Bei  14  und  16  mm-Embryonen  sind  die  Bauchmuskeln  deutlich  differenziert 
und  haben  im  wesentlichen  ihre  endgültige  Form  erreicht ;  doch  liegen  sie  noch  mehr 
lateral  und  selbst  bei  einem  20  mm-Embryo  sind  die  beiden  Recti  noch  voneinander 
getrennt." 

M.  sternomastoVd. 


Fig.  23.  Frontalansicht  des  Rumpfes  und  der  Extremitäten  eines  20-mm  Em- 
bryos.  (Nach  Bardeen  u.  Lewis.) 

Formale  Genese  und  Entstellungszeit.  Auch  hier  taucht  wieder 
die  Frage  auf,  haben  wir  eine  primäre  Störung  der  Entwicklung 
vor  uns  oder  war  die  Entwicklung  normal  und  es  trat  sekundär 
aus  irgendwelchen  Gründen  eine  Zerstörung  der  angelegten  Muskeln 
ein  sei  es  in  Form  von  einfacher  Atrophie,  Degeneration  usw.  Wir 
haben  schon  gesehen,  daß  hier  keine  vollkommene  Age- 
nesie  vorliegt,  sondern  eine  Hypoplasie  (das  Aponeurosensystem 
ist  vorhanden).  Da  bei  keinem  Fall  irgendwelche  Narben  an 
Stelle  der  mehr  oder  weniger  defekten  Muskeln  gefunden  worden 
sind,  so  lassen  sich  entzündliche  oder  degenerative  Prozesse  zunächst 
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einmal  ausschließen.  Anders  verhält  sich  die  Sache  mit  der  einfachen 
Atrophie. 

Wenige  Autoren  haben  sich  des  näheren  mit  der  Genese  befaßt. 
Am  ausführlichsten  ist  Stumme  darauf  eingegangen.  Bei  mehreren 
Fällen  ist,  wie  erwähnt,  Hochstand,  Dilatation  und  Hypertrophie  der 
Blase  (und  Dilatation  der  Ureteren)  beobachtet.  Stumme  ist  nun  der 
Meinung,  daß  bei  den  Fällen  mit  Rectusdefekt  (im  wesentlichen 
subumbilikal)  der  besagte  Zustand  der  Blase  das  Primäre  sei  [wie 
dieser  zustande  kommt,  s.  kausale  Genese],  der  dann  den  unteren 
Teil  des  Rectus  durch  Druck  zur  Atrophie  bringt.  Stumme  bezieht 
sich  auf  die  Erklärung  des  Zustandekommens  der  Linea  Douglasii 
durch  Gegenbaur  —  die  übrigens  nicht  unwidersprochen  geblieben 
ist  (Eisler)  —  nach  der  diese  Linie  der  Entwicklung  der  Blase  in 
der  vorderen  Bauchwand  ihre  Entstehung  verdankt.  Stumme  schließt: 
verhindert  die  Blase  schon  normalerweise  die  Bildung  einer  hinteren 
Rectusscheide,  so  könnte  sie  bei  der  erheblichen  Harnstauung  und 
damit  prallen  Füllung  leicht  einen  Druck  auf  den  Rectus  selbst  aus- 
üben, der  dann  allmählich  —  wahrscheinlich  durch  Ischämie  —  zur 
Atrophie  führt  besonders  bei  der  Zartheit  der  embryonalen  Muskeln. 
Mit  der  Dilatation  der  Ureteren  nimmt  die  Spannung  innerhalb  der 
Bauchhöhle  noch  mehr  zu,  die  Folge  ist  auch  mehr  oder  weniger 
starke  Atrophie  der  seitlichen  Bauchmuskeln,  beiderseits  symmetrisch. 
Die  dilatierte  Blase  verhindert  weiterhin  den  normalen  Descensus 
testiculorum  durch  Vorlagerung  vor  den  Leistenkanal. 

Diese  Auffassung  Stummes  hat  zunächst  den  Nachteil,  daß  sie 
sich  nur  auf  die  Fälle  mit  Rectusdefekt  anwenden  läßt  und  nicht  auf 
die  anderen  gleichzeitig.  Weiterhin  lassen  sich,  wie  Pels-Leusden 
richtig  bemerkt,  alle  anderen  erwähnten  gleichzeitigen  Mißbildungen 
viel  einfacher  und  für  alle  Fälle  passend  erklären,  wenn  wir  als  die 
primäre  Mißbildung  die  mehr  oder  wenige  ausgeprägte  Hypoplasie 
der  Bauchmuskeln  ansehen.  Infolge  der  mangelhaften  Entwicklung 
der  Bauchpresse  wird  die  Blase  auch  mangelhaft  entleert,  es  folgt 
Hypertrophie,  später  Insuffizienz  und  Dilatation  der  Blase  und  der 
Ureteren  und  schließlich  des  Nierenbeckens  ohne  Abflachung  der 
Papillen.  [Im  Fall  1  von  Pels-Leusden  war  direkt  zirkuläre  Ein- 
schnürung des  intramuralen  Teils  der  Ureteren  nachweisbar.]  Für 
diese  Erklärung  spricht  auch  der  von  Pels-Leusden  bei  seinem 
ersten  Fall  erhobene  Befund  einer  Hypertrophie  des  unteren  Dick- 
darms bzw.  Rectums;  diese  Hypertrophie  war  nicht  so  stark  ausge- 
prägt wie  bei  der  Blase,  was  sich  ohne  Schwierigkeit  verstehen  läßt, 
da  ja  die  Blase  schon  früheren  größeren  Anforderungen  genügen 
mußte.  Die  fötale  Form  der  Blase  ist  auf  ihre  größere  Widerstands- 
fähigkeit gegen  den  Druck  der  Bauchorgane  zurückzuführen;  ebenso 
erklärt  sich  das  Ausbleiben  des  Hinabsteigens  ins  Becken.  Weiterhin 
dürfte  auch  der  mangelhafte  Descensus  testiculorum  darauf  zurück- 
zuführen sein,  daß  infolge  der  defekten  Bauchmuskulatur  der  Druck 
der  Baucheingeweide  fehlt. 

Es  ist  hier  nicht  der  Ort,  auf  Streitfragen  bei  der  Entwicklung  des  Urogenital- 
systems einzugehen.  Ich  möchte  nur  noch  kurz  auf  die  von  Pels-Leusden  bei 
seinem  ersten  Fall  beobachtete  rechtsseitige  Nierenhypoplasie  hinweisen.  Es  taucht 
hier  natürlich  die  Frage  auf,  ob  man  nicht  an  eine  gemeinsame  Entstehungsweise 
dieser  Mißbildung  und  des  Muskeldefekts  denken  muß.  Myotom  und  das  Gebiet, 
aus  dem  sich  Vorniere,  WoLFFsche  und  Müllersche  Gänge  entwickeln,  liegen  ja 
dicht  beieinander.    Eine  Störung  in  der  2.-3.  Embryonalwoche  könnte  demnach 
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beide  Anlagen  gleichzeitig  treffen,  doch  weist  schon  Pels-Leusden  selbst  darauf 
hin,  daß  bei  der  symmetrischen  Muskelmißbildung  dann  auch  die  Nieren  symme- 
trisch getroffen  sein  müßten,  was  nicht  der  Fall  ist  Außerdem  könnte  es  sich  ja 
nur  um  die  Vorniere  handeln  in  dieser  frühen  Embryonalzeit  und  nicht  um  die 
bleibende  menschliche  Niere,  die  erst  zur  Aussprossung  kommt,  wenn  die  Muskel- 
anlage sich  vom  WoLFFschen  Gang  getrennt  hat.  Deshalb  ist  wohl  eine  gemein- 
same direkte  Störung  beider  Systeme  auszuschließen. 

Auch  die  mehrfach  beschriebene  Enteroptose  dürfte  ihre  Er- 
klärung finden  in  dem  mangelnden  Widerstand  der  Bauchdecken. 
Milz  und  Leber  werden  nicht,  wie  normal,  durch  den  Darm  nach 
oben  gedrängt,  auf  dem  sie  sonst  wie  auf  einem  elastischen  Kissen 
ruhen  (Pels-Leüsden). 

Nachdem  nun  als  dieprimäreMißbildung  die  Hypoplasie 
der  Bauchmuskeln  festgestellt  ist,  kommen  wir  zur  Frage  der 
Entstehung  dieser  Mißbildung  zurück.  Stumme  stellt  vier  Möglich- 
keiten auf:  1)  Die  Muskeln  sind  überhaupt  nicht  zur  Entwicklung 
gekommen,  vor  der  4.  Woche,  2)  die  Differenzierung  derselben  hat 
irgendwelche  Störungen  erlitten,  in  der  4.  Woche,  3)  die  Muskeln 
haben  sich  bis  zu  einen  bestimmten  Punkt  entwickelt,  Störungen 
nach  der  4.  Woche,  4)  sie  waren  normal  entwickelt,  sind  aber  nach- 
träglich mehr  oder  weniger  stark  atrophiert.  —  Die  1.  Möglichkeit 
ist  auszuschließen,  da,  wie  wir  gesehen  haben,  das  komplizierte 
Aponeurosensystem  vorhanden  ist;  wenn  wir  auch  von  der  Entwick- 
lung der  Sehnen  so  gut  wie  nichts  wissen,  so  dürfte  doch  anzunehmen 
sein,  daß  Muskel  und  Sehne  von  Anfang  an  ein  einheitliches  Gebilde 
(ein  untrennbares  Ganzes,  Pels-Leusdek)  darstellen  (s.  allgem.  Teil). 
Aus  dem  Vorhandensein  der  Sehnen  muß  also  geschlossen  werden,  daß 
auch  die  kontraktile  Substanz  der  Muskeln  zum  mindesten  teilweise 
einmal  angelegt  gewesen  ist.  Es  sind  ja  auch  stets,  soweit  anatomisch 
untersucht  werden  konnte,  Muskelfasern  nachgewiesen,  wenn  auch 
nur  spärlich  bei  den  seitlichen  Muskeln,  während  vom  Rectus  in  der 
Regel  der  supraumbilikal  gelegene  Abschnitt  mehr  oder  weniger  gut 
ausgebildet  war.  —  Die  2.  Möglichkeit  ist  ohne  weiteres  zuzugeben, 
nur  wissen  wir  leider  nicht,  welcher  Natur  diese  Störung  der  Diffe- 
renzierung ist ;  ebenso  ist  gegen  die  3.  Möglichkeit  nichts  einzuwenden, 
nur  ist  es  bis  jetzt  nicht  möglich,  diesen  Punkt  zu  bestimmen,  be- 
sonders bei  der  Verschiedenheit  in  den  einzelnen  Fällen.  Auch  die 
4.  Möglichkeit  ist  nicht  von  der  Hand  zu  weisen,  aber  ein  Beweis 
dafür  ist  bisher  noch  nicht  erbracht,  wenn  wir  die  Beweisführung 
Stummes  (Druck  der  Blase)  nicht  annehmen.  Für  einen  Druck  von 
außen  (untere  Extremitäten  bei  engem  Amnion?)  sind  bis  jetzt  auch 
keine  Anhaltspunkte  vorhanden.  —  Wie  schon  weiter  oben  angedeutet, 
besteht  vielleicht  auch  noch  die  Möglichkeit,  die  Defekte  der  Bauch- 
muskeln ähnlich  zu  erklären  wie  den  Defekt  der  Pectorales,  wenn 
man  an  die  mehr  oder  weniger  ausgeprägte  Atrophie  resp.  Hypoplasie 
der  häutigen  Bauchdecken  denkt. 

Der  Embryologe  Bardeen,  den  Osler  wegen  seines  Falles  befragte,  gab  zwei 
Möglichkeiten  an :  1)  Mangelnder  Widerstand  der  ßauchdecken  veranlaßte  die  Blase 
zur  Zeit  des  Beginnes  der  Urinsekretion  sich  weiter  auszudehnen  anstatt  ihr 
Sekret  in  den  Amnionsack  zu  entleeren  (s.  oben).  2)  Unter  normalen  Verhältnissen 
eht  der  Bildung  der  Bauchmuskulatur  in  der  Membrana  reuniens  (der  ersten  Be- 
eckung  der  Abdominalhöhle)  das  Auftreten  eines  Gefäßplexus  voraus,  der  von  oben 
her  durch  die  Art.  mammaria  interna,  von  unten  her  durch  die  Art.  epigastrica 
versorgt  wird.  Möglicherweise  verhindert  eine  abnorme  Anordnung  der  Blutgefäße 
beim  Embryo  die  Bildung  des  Gefäßplexus  und  der  Bauchmuskulatur,  und  zugleich 
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geben  diese  Zirkulationsstörungen  Anlaß  zu  den  Abnormitäten  der  Blase  in  den 
Uretern. 

Wir  kommen  also  zu  dem  Schluß,  daß  zwar  verschiedene  Mög- 
lichkeiten für  die  Entstehung  der  Hypoplasie  der  Bauchmuskeln  be- 
stehen, daß  wir  aber  Sicheres  über  die  Art  und  Weise  der  Ent- 
stehung nicht  wissen.  Am  plausibelsten  ist  vielleicht  die  Annahme, 
daß  infolge  ungenügend  vorhandenen  Keimmaterials  die  Muskeln 
nicht  vollkommen  sich  entwickeln  konnten,  daß  nur  eine  relativ  ge- 
ringe Zahl  von  Muskelfasern  zur  wirklichen  Ausbildung  kam.  Be- 
friedigend ist  auch  diese  Erklärung  nicht,  insbesondere  bleibt  unerklärt, 
warum  gerade  immer  der  subumbilikale  Teil  des  Rectus  nicht  zur 
Entwicklung  kommt. 

Die  einige  Male  erwähnten  Anomalien  des  Nabels  sind  zu  inkonstant  um 
daraus  weitergehende  Schlüsse  zu  ziehen.  Guthrie  erklärt  den  Furchennabel  seines 
Falles  durch  den  beständigen  Zug  der  Blase  bei  ihrer  Kontraktion.  Nach 
Stumme  spielt  außerdem  der  Mangel  des  Panniculus  adiposus  noch  eine  Rolle ; 
infolge  dieses  Mangels  wird  das  Emporsteigen  der  Haut  um  den  Nabel  herum  und 
damit  die  tiefe  Einsenkung  desselben  verhindert. 

Auch  die  Thoraxdeformität,  die  mehrfach  erwähnt  wird  (s.  oben),  ist  keine 
einheitliche,  sie  ist  wahrscheinlich  zurückzuführen  auf  den  veränderten  Muskelzug 
(Hypertrophie  der  Intercostales.  Fröhlich)  bei  manchen  Fällen,  bei  anderen  sind 
die  Beziehungen  zur  Bauchmuskelhypoplasie  noch  nicht  hinreichend  klargestellt. 

Was  die  kausale  Genese  betrifft,  so  ist  darüber  nichts  bisher 
festgestellt  Stumme  nimmt  einen  in  später  Embryonalzeit  ein- 
getretenen Harnröhrenverschluß  als  Ursache  an,  der  dann  zu  den 
besprochenen  Veränderungen  der  Blase  und  nach  seiner  Meinung 
weiterhin  zur  Druckatrophie  des  subumbilikalen  Rectusabschnittes  usw. 
führt  (s.  oben).  Da  der  hypothetische  Verschluß  der  Harnröhre  bis- 
her noch  nicht  nachweisbar  war,  so  sieht  sich  Stumme  genötigt  an- 
zunehmen, daß  diese  Ursache  später  im  Fötalleben  wieder  verschwunden 
sei.  Diese  Hypothese  dürfte  doch  etwas  gezwungen  sein;  daß  sie 
für  die  Erklärung  der  Bauchmuskeldefekte  auch  gar  nicht  notwendig 
ist,  haben  wir  bei  der  Besprechung  der  formalen  Genese  gesehen.  — 
Es  ist  also  jedenfalls  besser,  ruhig  zuzugeben,  daß  wir  über  die 
Ursache  der  Hypoplasie  der  Bauchmuskeln  noch  durchaus  im  un- 
klaren sind. 

Der  Kuriosität  halber  sei  noch  erwähnt,  daß  Ammon  von  einer  ganz  wunder- 
baren Heilung  bei  seinem  Fall  erzählt.  Nur  durch  Tragen  einer  Bauchbinde  erfolgte 
nach  ihm  eine  Restitutio  ad  integrum,  indem  sich  in  der  Pubertätszeit  die  Muskeln 
nachträglich  noch  bildeten. 
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II.  Eigentliche  Brustmuskeln  (ventrolaterale  Gruppe). 

Hier  kommen  im  wesentlichen  nur  die  M.  intercostales  in 
Betracht,  die  gleichzeitig  mit  Pectoralisdefekten  bzw.  Rippendefekten 
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beobachtet  wurden,  sie  wurden  schon  in  jenem  Abschnitt  erwähnt. 
Die  Frage  der  Genese  fällt  mit  der  der  Pectorales  zusammen. 

III.  Eigentliche  Rückenmuskeln  (dorsale  Gruppe). 

Von  diesen  wird  bei  Damsch  (a.  a.  0.)  Defekt  des  Longissimus 
dorsi  erwähnt,  zusammen  mit  anderen  Defekten.  Ferner  sei  auf  die 
oben  beschriebenen  Weber- ALESSANDRiNischen  tierischen  Miß- 
bildungen hingewiesen,  bei  denen  mit  einem  großen  Teil  der  Wirbel- 
säule auch  die  zugehörigen  Muskeln  sämtlich  fehlten.  Die  Genese 
ist  auch  hier  keineswegs  geklärt. 

D.  Kopfmuskeln. 
I.  Hierher  gehörige  Halsmuskeln. 

Abgesehen  von  gelegentlichen  Einzelbeobachtungen  von  Fehlen 
des  Digastricus  (gleichzeitig  mit  anderen)  und  des  Stylohyoi- 
deus  (Gunn)  interessieren  hier  vor  allem  Befunde  am  Platysma 
myoides.  Neben  verschiedenen  Variationen  kommen  beim  Platysma 
partielle  und  totale,  ein-  und  doppelseitige  Defekte  vor.  Normaler- 
weise reicht  der  Muskel  nach  unten  über  das  Schlüsselbein  hinaus 
bis  zum  zweiten  Interkostalraum  an  der  vorderen  Brustwand,  in 
einzelnen  Fällen  sogar  bis  zur  Höhe  der  Brustwarze;  nach  der 
Schulter  zu  kann  er  bis  über  das  Acromion  hinausgehen. 

Ehe  wir  die  Defekte  erörtern,  muß  noch  kurz  zu  der  Frage 
Stellung  genommen  werden,  ob  das  Platysma  beim  Menschen  tat- 
sächlich einen  unnötigen,  in  Rückbildung  begriffenen  Muskel  darstellt, 
wie  Le  Double  meint.  Nach  Bluntschli  ist  jedoch  die  Auffassung 
von  einer  rudimentären  Natur  des  normalen  Platysma  beim  Menschen 
unhaltbar;  er  stützt  sich  bei  dieser  Beurteilung  auf  vergleichend- 
anatomische Untersuchungen. 

„Es  (Platysma)  besitzt  bei  den  Affen  im  Vergleich  zu  den  Prosimiern  eher  ver- 
stärkte Ausbildung  und  erobert  sich  dort  auch  die  mediane  Zone  des  Halses  in  ge- 
ringerem oder  höherem  Grade,  die  es  hier  nicht  bedeckte.  Der  Verlust  seiner  Aus- 
dehnung in  der  Nackenregion  beim  Menschen  und  in  geringerem  Grade  auch  bei 
den  anthropomorphen  Affen  darf  nicht  als  Teilerscheinung  einer  allgemeinen  Ver- 
kümmerung gelten.  Die  teilweise  Richtungsänderung  der  ursprünglich  stärker  dorso- 
ventral  verlaufenden  medialen  Platysmateile,  wodurch  die  Ausbildung  einer  von  der 
Clavicular-  und  Pectoralregion  zum  Kinn  und  Unterkiefer  laufenden  Längsmusku- 
latur zustande  kam,  ist  eine  Erscheinung,  die  den  ganzen  Katarrhinenstamm  betrifft 
und  bei  niederen  Ostaffen  sogar  bis  zu  innigem  Anschluß  und  zu  intensiver  Ueber- 
kreuzung  und  Durchflechtung  beider  Platysmahälften  geführt  hat.  Abgesehen  vom 
Verhalten  des  Nackenteils,  der  bei  niederen  Altweltaffen  sehr  starke  Entfaltung  auf- 
weist und  mit  dem  Lig.  nuchae  einerseits  und  der  Haut  der  Nackenregion  anderer- 
seits in  Verbindung  steht,  kommt  dem  Platysma  der  Ostaffen  im  großen  ganzen 
dieselbe  Aufgabe  wie  dem  menschlichen  Platysma  zu,  es  ist  in  erster  Linie  ein  Oeffner 
des  Unterkiefers  und  ein  Herabzieher  der  Unterlippe,  es  wirkt  beim  Schluckakt,  ist 
ein  Heber  der  Brusthaut,  wie  dies  schon  Welcker  (1876)  betonte  für  das  mensch- 
liche Platysma,  und  wirkt  durch  seine  topographischen  Beziehungen  zum  Hautvenen- 
system des  Halses  zirkulationsf ordernd.  Das  menschliche  Platysma  darf 
also  nicht  als  rudimentärer  Muskel  angesehen  werden." 

Folgt  man  der  überzeugenden  Darstellung  Bluntschlis,  so  muß 
man  den  Defekt  des  Platysmas  den  echten  Mißbildungen  zuzählen 
und  den  anderen  Muskeldefekten  an  die  Seite  stellen.  Der  Defekt 
des  unteren  Teils  wird  selten  beobachtet  (Chudzinski,  Ehrenberg, 
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Gegenbaur)  ;  daß  es  gerade  der  untere  Abschnitt  ist,  der  fehlt,  er- 
klärt sich  aus  der  phylogenetischen,  wie  der  ontogenetischen  Betrach- 
tung. Der  obere  Teil  ist  nach  Gegenbaur  der  ursprünglichere,  zu 
dem  auch  der  Nerv  (Facialis)  sich  ausbreitet;  das  Fehlen  des  unteren 
Teiles  ist  danach  als  primitiver  Zustand  aufzufassen,  „das  Platysma 
ist  nicht  reduziert,  sondern  nicht  ausgebildet".  Ein-  oder  doppel- 
seitiges Fehlen  des  ganzen  Platysma  beobachteten  Bluntschli,  Le 
Double,  Macalister,  Remak,  Zinn.  Infolge  des  Platysmadefekts 
erscheinen  die  Konturen  des  Sternocleidomastoideus  und  des  Trapezius 
besonders  deutlich.  Bei  forzierter  Inspiration  wird  der  Defekt  be- 
sonders bemerkbar.  (Bei  Remak  fanden  sich  auch  noch  andere  De- 
fekte im  Bereich  der  Fascialismuskulatur.) 

Ueber  die  Genese  dieser  Hemmungsmißbildungen  lassen  sich 
vorerst  keine  positiven  Angaben  machen,  formal  liegt  eine  Nicht- 
entwicklung  eines  Teils  oder  des  ganzen  Platysmas  vor,  sei  es  ein-, 
sei  es  doppelseitig!  worauf  sie  beruht,  bleibt  dahingestellt.  Die  Ent- 
stehungszeit dürfte  in  die  ersten  Wochen  des  embryonalen  Daseins 
fallen.  Ueber  die  Ursache  läßt  sich  nur  sagen,  daß  sie  jedenfalls  in 
den  Embryo  selbst  verlegt  werden  muß;  eine  mechanische  Wirkung 
von  außen  her  (Druck  usw.)  kommt  hierbei  nicht  in  Frage.  Ueber 
hereditäre  Verhältnisse  ist  nichts  Positives  bekannt.  Ob  atavistische 
Einflüsse  eine  Rolle  spielen,  ist  recht  zweifelhaft.  Bei  der  oben  er- 
wähnten Ansicht  Gegenbaurs  müßte  ein  Rückschlag  auf  sehr  alte 
Ahnen  vorliegen.  Bluntschli  weist  darauf  hin,  daß  nach  Rüge  die 
Muskelplatte,  die  das  Platysmasystem  der  Säugetiere  hervorgehen  läßt, 
schon  bei  den  Reptilien  von  der  Nacken-  und  hinteren  Halsregion 
bis  zur  Mandibula  zu  verfolgen  ist. 

In  anderer  Richtung  ist  der  von  Bluntschli  bei  seinem  Fall  einseitigen 
Platysmadefekts  erhobene  Befund  eines  Bestes  von  Sphincter  colli,  der  mit  der  Ohr- 
muschel in  Verbindung  stand,  interessant.  Das  Auftreten  dieser  Varietät  beim 
Menschen  dürfte  als  positiver  Atavismus  angesehen  werden,  da  dieser  Sphinkter  als 
Ohrmuschelbeweger  als  Charakteristikum  vieler  Säugetiere  gilt  (Bluntschli).  —  Ob 
beim  Menschen  während  der  Ontogenese  ein  Sphincter  colli  vorkommt,  ist  noch 
nicht  sicher.  Futamura  glaubt  ihn  gesehen  zu  haben ,  doch  sind  die  Angaben 
nicht  sehr  bestimmt. 

Sollte  der  Platysmadefekt  auch  atavistisch  gedeutet  werden,  so  hätte  man  in 
dem  erwähnten  Fall  Bluntschlis  bei  ein  und  derselben  Muskelgruppe  neben  dem 
Bückschlag  auf  jüngere  einen  solchen  auf  sehr  alte  Ahnen,  was  zum  mindesten  nicht 
gerade  wahrscheinlich  erscheint,  besonders  da  auch  die  Sonderung  der  subkutanen 
fialsmuskulatur  in  Sphinkter  und  Platysma  verhältnismäßig  jungen  Datums  ist. 
Außerdem  läge  gleichzeitig  ein  positiver  und  ein  negativer  Atavismus  in  derselben 
Muskelgruppe  vor. 
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Anhang. 

Ein  kongenitaler  Hautmuskelstrang  am  Halse. 

Emin  beschreibt  bei  einem  20jährigen  Griechen  einen  10  cm  langen  drehrunden, 
kleinfingerdicken  Strang  genau  in  der  Mittellinie  des  Halses;  unterer  Ansatzpunkt; 
Incisura  jugularis,  oberer:  Gegend  des  oberen  Schildknorpelrandes.  Zwischen  dem 
Strang  und  der  Halshaut  sind  bequem  zwei  Finger  durchzuschieben.  Die  Farbe  ist 
dieselbe  wie  die  der  übrigen  Haut;  spärliche  Barthaare  sind  an  dem  Strang  nach- 
weisbar. Nirgends  findet  sich  eine  Narbe  oder  sonstige  Hautveränderung.  Bei  der 
Rückwärtsbeugung  des  Kopfes  wird  der  elastische  Strang  dünner  und  spannt  die 
Haut  der  oberen  Halsgegend  an ;  eine  vollständige  Rückwärtsbewegung  des  Kopfes 
ist  nicht  möglich.  Die  ganze  linke  Gesichtshälfte  zeigt  eine  ausgesprochene  Atrophie. 

Unter  ovulärer  Umschneidung  der  Ansatzpunkte  wurde  der  Strang  operativ 
entfernt ;  dabei  ergibt  sich  keine  Fortsetzung  des  beschriebenen  Strangs  in  die  Tiefe. 
Auf  der  Schnittfläche  des  im  übrigen  häutigen  Gebildes  bemerkt  man  zentral  einen 
rötlichen  Fleck,  der  den  ganzen  Strang  durchzieht.  Die  mikroskopische  Untersuchung 
wies  quergestreifte  Muskulatur  an  dieser  Stelle  nach,  die  Bündel  ziehen  parallel  zur 
Längsachse  des  Stranges  durch.  Umgeben  wird  dieser  Muskelstrang  von  vollständig 
normaler  Subcutis,  Cutis  und  Epidermis.  Irgendein  Drüsengang  war  nicht  nach- 
weisbar. 

Da  Persistenz  embryonaler  Drüsengänge  oder  Einwirkung  des  Amnion  aus- 
zuschließen ist,  und  andererseits  Störungen  beim  Verschluß  der  Halsbucht  bei  dem 
Mangel  an  sonstigen  Mißbildungen  dieser  Gegend  kaum  wahrscheinlich  sind,  so 
nimmt  Emin  eine  Abspaltung  von  der  Hautmuskelplatte  an,  die  erst  in  spätembryo- 
naler Zeit  eingetreten  ist,  nachdem  die  Cervicalbögcn  schon  verschlossen  waren.  Ob 
vorher  vielleicht  eine  stärkere  Annäherung  zwischen  Kinn  und  Sternum  intrauterin 
vorhanden  war  und  dadurch  zunächst  eine  einfache  Faltenbildung  entstand,  bei  der 
es  später  zur  Fensterung  der  Basis  kam,  ist  sehr  fraglich,  da  die  Bildung  einer 
Kaphe  oder  Narbe  nicht  bemerkt  wurde.  Ebenso  fraglich  ist  es,  ob  ein  Zusammen- 
hang zwischen  der  Strangbildung  und  der  Hemiatrophia  facialis  anzunehmen  ist; 
sehr  wahrscheinlich  ist  er  jedenfalls  nicht. 
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II.  Defekte  der  Kaumuskeln. 

Aus  diesem  Gebiet  sind  zwei  Fälle  einseitigen  Defekts 
des  Masseter  bekannt,  die  Kahlenborn  in  einer  Dissertation  be- 
schrieben hat.  Beide  Male  waren  die  Betroffenen  männliche  junge 
Individuen,  bei  denen  dieser  Defekt  verbunden  war  mit  anderen 
Anomalien  der  Unterkiefer-  bzw.  Ohrgegend.  Unterhalb  des  Joch- 
bogens fiel  die  stark  eingesunkene  Partie  an  Stelle  des  dort  sonst 
befindlichen  Masseter  auf.  Das  vollständige  Fehlen  wurde  durch 
klinische  Untersuchung  festgestellt  (bimanuelle  Untersuchung,  elek- 
trische Reizung). 

Der  erste  Fall  betraf  einen  17jährigen  jungen  Mann.  Die  beiden  Unterkiefer- 
hälften waren  gleich  lang,  dagegen  auf  der  rechten  Seite  der  aufsteigende  Ast  nur 
halb  so  lang  wie  auf  der  normalen  linken.  Im  Eöntgenbild  erwies  sich  ferner  der 
horizontale  Ast  kaum  1  cm  hoch.  Die  Zähne  verhielten  sich  beiderseits  gleich.  Der 
kleinere  rechte  Unterkieferwinkel  stand  höher  und  weiter  nach  hinten  als  links. 
Auch  die  Parotis  war  kleiner  als  auf  der  intakten  Seite.  Der  rechte  Oberkiefer  er- 
wies sich  in  der  Längsrichtung  auch  etwas  kürzer  als  der  linke,  ebenso  das  rechte 
Ohr;  der  Tragus  ist  nur  4  mm  lang,  eine  Verbindung  mit  dem  Antitragus  fehlt, 
eine  Furche  greift  hier  etwas  auf  die  Wange  über.  Außerdem  bestand  offenbar  früher 
ein  kleiner  Auricularanhang,  der  operativ  entfernt  worden  war. 

Im  anderen  Fall  handelte  es  sich  um  einen  Hilfsschüler.  Auch  bei  diesem  war 
im  3.  Lebensjahr  eine  Geschwulst  vor  dem  linken  Ohr  entfernt  worden,  die  große 
Aehnlichkeit  mit  einem  zweiten  Ohr  gehabt  haben  soll;  in  der  Narbe  fühlt  man 
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noch  knorpelige  Knötchen.  Die  Größe  der  Ohren  zeigte  keine  Differenz;  dagegen 
fehlt  links  der  Tragus,  während  der  Antitragus  stark  vorspringt.  Die  äußere  Mün- 
dung des  Gehörgangs  ist  stark  verengt,  nach  innen  zu  wird  der  Gang  weiter.  Vor 
dein  normalen  rechten  Ohr  sind  auch  knorpelige  Knötchen  fühlbar.  Unterhalb  der 
Augenhöhlen  erscheint  das  ganze  Gesicht  nach  links  verschoben,  je  weiter  unten 
desto  stärker.  Der  horizontale  Unterkieferast  ist  links  halb  so  lang  wie  rechts.  Der 
Kieferwinkel  ist  links  nur  ganz  wenig  ausgeprägt;  die  beiden  Aeste  gehen  in  sanftem 
Bogen  ineinander  über.  Im  linken  Unterkieferast  bestehen  zwei  unregelmäßig  an- 
geordnete Zahnreihen.  Der  Oberkiefer  ohne  Zahnanomalien  ist  links  jedoch  kleiner 
als  rechts.  Außerdem  hatte  eine  vollständige  Gaumenspalte  bestanden,  die  zum  Teil 
operativ  beseitigt  ist. 

Die  Bewegungen  im  Kiefergelenk  waren  im  ersten  Fall  in  normaler  Weise  möglich, 
nur  beim  Vorschieben  des  Kiefers  bestand  eine  geringe  Abweichung  nach  rechts; 
im  zweiten  P'all  war  die  Funktionsstörung  erheblicher,  was  mit  den  anderweitigen 
Mißbildungen  zusammenhängen  dürfte. 

In  beiden  Fällen  liegt  demnach  keineswegs  ein  einfacher  Muskel- 
defekt vor,  sondern  es  bestehen  gleichzeitig  Mißbildungen  im  Gebiete 
des  Mandibular-  bzw.  1.  Kiemenbogens  (Kieferanomalien,  Auricular- 
anhänge,  Verbildungen  des  äußeren  Ohres),  dazu  kommt  noch  eine 
Gaumenspalte  im  zweiten  Fall.  Im  vorliegenden  Abschnitt  steht 
natürlich  nur  der  Muskeldefekt  zur  Diskussion,  dieser  ist  aber 
nicht  einfach  herauszulösen  aus  dem  Komplex  der  anderen  Miß- 
bildungen. 

Die  Kaumuskeln  gehen  hervor  aus  dem  Mesoderm  des  Mandibularbogens. 
Beim  Embryo  von  11  mm  hat  die  eiförmige  Vormuskelmasse,  die  schon  früher  als 
Verdichtung  um  das  periphere  Ende  des  Nervus  mandibul.  erkennbar  war,  zwar  an 
Größe  zugenommen,  doch  ist  noch  keine  Andeutung  der  Aufspaltung  in  die  ein- 
zelnen Muskeln  festzustellen.  Letztere  vollzieht  sich  wahrscheinlich  in  ähnlicher 
Weise,  wie  sie  von  Reuter  für  das  Schwein  beschrieben  worden  ist.  Die  Vor- 
muskelmasse ist  von  Anfang  an  eng  verbunden  mit  dem  verdichteten  Mesenchym 
für  die  Mandibula.  Mit  der  Differenzierung  von  deren  proximalem  Ende  erscheint 
dieselbe  teilweise  aufgespalten  in  Form  eines  Y,  das  mit  der  Oeffnung  nach  unten 
gekehrt  ist.  Den  Stiel  stellt  der  Temporaiis  dar,  den  äußeren  Schenkel  der  Masseter, 
den  inneren  tiefer  gelegenen  die  Pterygoidei.  getrennt  durch  das  proximale  Mandi- 
bularende.  In  diesem  frühen  Stadium  ist  die  Trennung  der  beiden  letzteren  durch 
den  Proc.  coronoid.  noch  unvollkommen.  Mit  der  fortschreitenden  Differenzierung 
der  häutigen  Mandibula  und  der  angrenzenden  Schädelteüe,  an  denen  die  Kau- 
muskeln inserieren,  differenzieren  sich  die  Muskeln  ebenfalls  allmählich,  wobei  stets 
die  Beziehung  zur  membranösen  Mandibula  aufrechterhalten  bleibt.  Beim  Embryo 
von  20  mm  Länge  sind  die  einzelnen  Kaumuskeln  leicht  erkennbar,  doch  besteht 
nur  eine  oberflächliche  Formähnlichkeit  mit  den  vollständig  ausgebildeten  Muskeln ; 
der  Masseter  ist  zuerst  nur  an  die  mediale  und  untere  Fläche  des  Jochbogens  an- 
geheftet (Lewis  in :  Keibel-Mall,  Handb.  d.  Entwicklungsgesch.). 

Ueber  die  Genese  der  vorliegenden  Mißbildung  etwas  einiger- 
maßen Positives  auszusagen,  ist  kaum  möglich.  Einerseits  liegt  bis 
jetzt  keine  anatomische  Untersuchung  vor,  die  Klarheit  über  das 
vollkommene  Fehlen  dieses  Muskels  bringen  könnte,  andererseits 
gehört  der  Muskeldefekt  zu  dem  ganzen  Störungskreis  im  Sinne 
Virchows.  Vielleicht  ließe  sich  eine  morphologische  Reihe  aufstellen: 
Mißbildung  des  äußeren  Ohres  mit  Auricularanhängen,  diese  -+- 
Störungen  des  Unterkieferwachstums  und  endlich  diese  beiden  -f- 
Muskeldefekt.  Nach  den  entwicklungsgeschichtlichen  Vorbemerkungen 
müßte  für  letztere  allein  die  Entstehungszeit  vor  die  Trennung  vom 
Pterygoideus  gelegt  werden  und  formalgenetisch  das  Ausbleiben  der 
Sonderung  der  beiden  Muskeln  etwa  angenommen  werden.  Ob  ein 
Verschwinden  einer  schon  vorhanden  gewesenen  Anlage  vorliegt,  läßt 
sich  ohne  jeden  anatomischen  Anhaltspunkt  nicht  sagen.  Jedoch  ist 
eine  Trennung  von  den  anderen  Mißbildungen  nicht  möglich  (s.  auch 
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Mißbildungen  des  Ohres  und  Mikrognathie  bei  den  Mißbildungen 
des  Gebisses)1). 
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III.  Defekt  der  Gesichtsmuskeln  und  äußeren  Augenmuskeln. 

Diese  beiden  Muskelgruppen  müssen  gemeinsam  besprochen  werden, 
da  sie  oft  miteinander  kombiniert  vorkommen  und  auch  die  ätiologischen 
Verhältnisse  viel  Gemeinsames  haben,  was  bei  Trennung  der  Gruppen 
zu  Wiederholungen  führen  müßte.  Diese  beiden  Gruppen  unterscheiden 
sich  (abgesehen  von  den  Kaumuskeln)  von  den  bisher  besprochenen 
Defekten  schon  dadurch,  daß  ihre  Innervation  durch  Gehirnnerven 
erfolgt,  deren  zum  Teil  sehr  komplizierter  Verlauf  ganz  andere  Verhält- 
nisse zeigt  als  bei  den  Spinalnerven.  Ferner  wird  bei  ihnen  ver- 
hältnismäßig häufig  Doppelseitigkeit  beobachtet,  und  außerdem  wird 
bei  ihnen  in  ganz  hervorragendem  Maße  auf  das  Bestehen  hereditär- 
familiärer Verhältnisse  hingewiesen. 

Waren  die  anatomischen  Beweise  des  tatsächlichen  Muskeldefekts 
bei  den  anderen  Muskeln  schon  recht  spärlich,  so  ist  es  hier  wenigstens 
bez.  der  Facialismuskulatur  noch  schlimmer,  man  ist  hier  ausschließlich 
auf  klinische  Befunde  angewiesen,  da  es  aus  naheliegenden  Gründen 
dem  pathologischen  Anatomen  nicht  möglich  ist,  die  Gesichtsmuskeln 
entsprechender,  zum  Exitus  gekommener  Fälle  zu  präparieren,  anderer- 
seits im  Präpariersaal  der  normalen  Anatomie  die  Verbindung  mit  der 
Klinik  fehlt.  Anders  liegt  der  Fall  bei  den  Augenmuskeln,  die  gelegent- 
lich operativ  freigelegt  werden  und  auch  bei  der  Obduktion  eher  zugäng- 
ich  sind. 

Die  Fälle,  die  zum  Teil  in  dieses  Kapitel  gehören,  sind  fast  alle 
unter  anderen  Bezeichnungen  veröffentlicht  worden,  als  kongenitale 
Facialislähmung,  infantiler  Kernschwund,  angeborene  Beweglichkeits- 
defekte der  Augen  u.  a.  m.  Jedoch  liegt  die  Sache  keineswegs  so,  daß 
alle  diese  Fälle  hierher  gehören  würden;  sie  spielen  in  der  neuro- 
logischen und  ophthalmologischen  Literatur  eine  erhebliche  Rolle,  be- 
sonders seit  der  kritischen  Würdigung  dieses  Themas  durch  Kunn,  der 
darauf  hinweist,  daß  es  sich  hier  um  eine  Bildungsanomalie  im  Gebiete 
eines  zusammenhängenden  Systems  handelt,  dessen  einzelne  Teile  mehr 
oder  weniger  gleichzeitig  zur  Entwicklung  gelangen.  Jedes  Glied  der 
Kette  vom  kortikalen  Zentrum  bis  zum  Muskel  kann  einmal  ausfallen, 
nach  außen  hin  sichtbar  ist  nur  der  Beweglichkeitsdefekt.  Anders  aus- 
gedrückt kann  dasselbe  äußere  Bild  eine  sehr  verschiedene  Ursache 
haben.  Es  ist  deshalb  eine  künstliche  Auseinanderreißung  eines  wohl- 
charakterisierten klinischen  Bildes,  wenn  hier  die  Entstehung  durch 
Störung  im  Gebiete  der  betreffenden  Muskeln  herausgegriffen  wird. 
Es  soll  dies  daher  nur  der  Vollständigkeit  halber  in  gedrängter  Form 
geschehen,  besonders  da  eine  Abgrenzung  in  dieser  Hinsicht  in  an- 
betracht  der  eingangs  erwähnten  Gründe  sehr  schwierig  ist. 


1)  Ob  der  Fall  Schapringers  (Heber  die.angeborene  Pleuroplegie.  New- Yorker 
med.  Monatsschr.,  1889)  hierher  gehört  (angeborene  Lähmung  der  Kaumuskeln),  ist 
zweifelhaft,  es  handelte  sich  auch  um  einen  komplizierten  Fall. 
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Wenn  Kunst  schreibt:  „Hierher  gehören  alle  jene  kongenitalen  Defekte  einzelner 
Muskeln  und  Muskelgruppen,  wie  der  Gesichtsmuskeln,  des  Platysma,  der  Pectorales 
usw.,  seien  sie  nun  mit  Augenmuskellähmung  kombiniert  oder  nicht.  Diese  Befunde 
sind  ganz  analog  aufzufassen  und  stellen  nur  verschiedene  Erscheinungsformen  einer 
gleichartigen  Entwicklungsstörung  dar.  Sie  alle  charakterisiert  der  von  vorneherein 
gegebene  vollständig  stationäre  unveränderte  Defekt  der  Organe  oder  der  Beweglich- 
keit derselben",  so  dürfte  diese  Verallgemeinerung  doch  zu  weit  gehen,  da  man  bei 
anderen  Muskeldefekten  im  Zentralnervensystem  keine  der  Kernaplasie  entsprechenden 
Veränderungen  im  Rückenmark  gefunden  hat  (s.  o.),  ebensowenig  an  den  Nerven. 

Im  Gebiete  der  Augenmuskeln  kommen  isolierte  angeborene 
Bewegungsstörungen  vor  bei  einem  und  wenigen  Muskeln,  aber  auch 
solche  größerer  Muskelgebiete ;  weitaus  am  häufigsten  ist  die  Ptosis,  ein- 
und  doppelseitig.  Ziemlich  häufig  ist  isolierte  Abducenslähmung.  Zu- 
dem gibt  es  mannigfache  Kombinationen,  auch  mit  Beteiligung  innerer 
Augenmuskeln,  sowie  auch  anderweitiger  Störungen  im  inneren  Auge. 

Die  Facialismuskeln  sind,  abgesehen  von  dem  schon  be- 
sprochenen Platysma,  in  Gruppen  betroffen,  entweder  diejenige  um 
das  Auge  herum  oder  die  Mund-Kinnmuskulatur,  oder  aber  beide 
Gruppen  gleichzeitig,  nicht  selten  mit  Ausnahme  einzelner  Muskeln, 
z.  B.  des  Orbicularis  oris  (Remak,  Schultze).  Bei  doppelseitigem 
Betroffensein  des  oberen  und  unteren  Teiles  der  Facialismuskulatur  er- 
scheint das  ganze  Gesicht  starr,  ausdruckslos.  Ist  nur  der  obere  Teil 
betroffen,  so  können  die  Lippen  scharf  kontrastierend  gegenüber  dem 
starren  oberen  Abschnitt  stark  hervortreten,  fleischig  erscheinen  (Tapir- 
lippe!). Bei  Fehlen  des  unteren  Teiles  allein  erscheint  dieser  der  nor- 
malen Seite  gegenüber  kleiner,  besonders  wenn  auch,  was  bisweilen 
der  Fall  ist,  das  Gesichtsskelett  weniger  stark  ausgeprägt  ist  als  auf 
der  gesunden  Seite.  —  Wichtig  ist  noch  zu  erwähnen,  daß  die  Haut 
über  den  Defektstellen  mehrfach  als  auffallend  glatt,  dünn,  fettlos, 
bzw.  fettarm,  farblos  und  glänzend  beschrieben  wird,  was  an  die  Ver- 
hältnisse beim  Pectoralisdefekt  erinnert  (Kunn  u.  a.). 

Gleichzeitig  können  sich  auch  noch  andere  Mißbildungen  finden, 
wie  kleine  Ohrmuskeln,  Syndaktylie,  Fingerverkümmerung,  Muskel- 
defekte in  anderen  Körpergegenden  (Israel,  Schmidt). 

Zwischen  den  Störungen  der  beiden  Gruppen  gibt  es  allerlei  Ueber- 
gänge,  vollständige  Unbeweglichkeit  im  Facialisgebiet  und  Abducens- 
lähmung, neben  Augenbewegungsstörungen  Betroffensein  des  oberen 
Facialisgebietes,  beiderseits  vollständige  Unbeweglichkeit  des  Facialis- 
gebietes  und  der  Augenmuskeln  u.  a.  m. 

Die  elektrische  Erregbarkeit  allein  kann  keine  absolut  sicheren 
Schlüsse  auf  das  Fehlen  der  betreffenden  Muskeln  zulassen,  ana- 
tomische Befunde  liegen,  wie  erwähnt,  nur  bei  den  Augenmuskeln 
vor.  Ueber  vollständiges  Fehlen  berichten  Ahlström,  Heuck, 
Lawford,  Seiler,  Steinheim  (Levator  palp.  sup.,  Rectus  int.,  Rectus 
sup.),  über  Bindgewebsstränge  an  Stelle  der  Muskeln  Ahlström, 

AXENFELD  Und  SCHÜRENBERG,  BAUMGARTEN,  BlELSCHWOWSKY,  ÜHT- 

hoff  (Levator  palp.  sup.,  Rectus  ext.,  Rectus  int.),  über  abnorme 
Insertion  Diefenbach,  Heuck  u.  a.,  über  B ifurkation  Diefen- 
bach, über  Verwachsung  der  Muskeln  miteinander  Morgagni, 
Olbers,  Wrisberg,  über  auffallende  Schwäche  des  Levator 
und  anderen  Muskeln  Bach,  Heuck,  Lawford  u.  a. 

Auf  die  Einzelheiten  der  Bewegungsstörungen  der  Augenmuskeln  einzugehen 
ist  hier  nicht  der  Ort,  sie  spielen  eine  erhebliche  Rolle  bei  der  Differentialdiagnose 
zwischen  angeborenen  und  erworbenen  Beweglichkeitsdefekten.   So  sei  daher  auf  die 
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Lehrbücher  der  Augenheilkunde  und  die  Spezialliteratur  verwiesen,  ebenso  auf  di 
der  Nervenheilkunde  bezüglich  des  Facialis. 

Was  die  formale  Genese  betrifft,  so  ist  darüber  Positives  nicht 
bekannt.  Bei  den  Gesichtsmuskeln  liegt  es  in  Anbetracht  der  erwähnten 
Anomalien  der  Haut  nahe,  sie  analog  der  Genese  des  Pectoralisdefektes 
zu  erklären  (s.  dort).  Auch  bei  den  Augenmuskeln  ist  nicht  mehr  zu 
sagen,  als  daß  es  sich  um  Hemmungsbildungen  in  den  ersten  Wochen 
der  Ontogenese  handelt.  Schwieriger  noch  ist  die  Erklärung  der  Ent- 
stehung der  bindegewebigen  Umwandlung,  die  Peters  in  Parallele 
gesetzt  hat  mit  den  Veränderungen  des  Sternocleidomastoideus  beim 
Caput  obstipum  congenitum  (s.  auch  diesen  Abschnitt) ;  es  dürfte  sich 
hier  um  einen  sekundären  Vorgang  handeln,  dessen  Entstehung  aller- 
dings noch  unklar  bleibt;  Ischämie  z.  B.  kommt  wohl  bei  der  geschützten 
Lage  nicht  in  Frage.  Kausal  sind  äußere  Ursachen  für  primären 
Muskeldefekt  auszuschließen,  dagegen  spielen  nach  allgemeinem  Urteil, 
wie  schon  angedeutet,  hereditär-familiäre  Einflüsse  offenbar  eine  wesent- 
lich größere  Rolle  als  bei  anderen  Muskeldefekten,  nur  ist  insofern 
Vorsicht  geboten,  als  es  sich  bei  anatomischer  Untersuchung  gelegent- 
lich herausgestellt  hat,  daß  der  Muskel  bei  den  Beweglichkeitsdefekten 
auch  intakt  sein  kann,  also  die  Ursache  wo  anders  zu  suchen  ist,  in 
diesem  Falle  im  Nervensystem  (s.  Referat  von  Zappert).  Deshalb 
geht  es  zu  weit,  eine  ganze  Reihe  zweifelhafter  Fälle  einfach  als  Muskel- 
defekte aufzufassen,  wie  es  Abromeit  in  seiner  Tabelle  getan  hat; 
ein  sehr  großer  Teil  muß  zweifelhaft  bleiben,  da  hier  viel  eher  als 
bei  den  Muskeldefekten  in  anderen  Körpergegenden  primäre  Verände- 
rungen des  Nervensystems  in  Frage  kommen.  Gerade  die  Betonung 
der  Häufigkeit  hereditär-familiärer  Gesichtspunkte  muß  hier  auffallen, 
weil  sie  in  einem  gewissen  Gegensatz  zu  den  bisher  bekannten  Tat- 
sachen bei  anderweitigen  Muskeldefekten  steht. 

Wenn  auch  der  von  Möbius  seinerzeit  aufgestellte  Begriff  des  infantilen  Kern- 
schwundes seine  Berechtigung  verloren  hat  nach  den  neueren  Forschungen,  so  sind 
doch  einzelne  Fälle  echter  Kernaplasie  kongenitaler  Natur  nachgewiesen  bzw.  sehr 
wahrscheinlich  (Heübner,  Siemerling,  Wilbrand-Sänger)  als  Ursache  für  kom- 
plette Lähmung.  Dagegen  ist  sie  weder  nachgewiesen  noch  anzunehmen  bei  ein- 
seitigen Fällen  wegen  der  Kreuzung  der  Fasern  (Uhthoff)  und  bei  Unbeweglichkeit 
einzelner  Augenmuskeln  wegen  der  Anordnung  des  Okulomotoriuskerns,  in  dem  die 
Zellen  für  die  einzelnen  Muskeln  nicht  getrennt  liegen  (Bernheimer). 

Das  Vorkommen  kongenitaler  peripherer  Schädigungen  des  Facialis  mit  und 
ohne  sekundäre  Erkrankung  der  entsprechenden  Kerne  bestätigen  die  anatomischen 
Ergebnisse  von  Marfan-Delille,  Neurath  u.  a. 
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Die  Mißbildungen  des  Zwerchfells. 

Von  Georg  B.  Gruber,  Innsbruck. 

Mit  52  Abbildungen  im  Text. 

A.  Normalentwicklung  und  Anatomie  des  Zwerchfells. 
1.  Entwicklung. 

Das  Zwerchfell  ist  jene  Scheidewand,  welche  von  der  ursprünglich 
einheitlich  erscheinenden  embryonalen  Leibeshöhle  den  späteren 
Peritonealraum  kranialwärts  abgrenzt,  ihn  von  der  Pleurahöhle  und  der 
Herzbeutelhöhle  trennt.  Zum  Verständnis  gewisser  phrenischer  Miß- 
bildungen ist  es  nötig,  nicht  nur  die  Entstehung  des  Diaphragmas, 


Foramen  pleuroperitoneale 


Cav.  pericardii  Mesocardium         Plica  pleuropericardiara 

dorsale 


Fig.  1.  Schema  der  Scheidung  der  Perikardial  höhle  von  den  Pleurahöhlen. 
(Nach  Corning.) 

sondern  auch  die  Scheidewandbildung  zwischen  Brustfellhöhlen  und 
Herzbeutelraum  zu  überblicken.  Daher  sei  an  Hand  der  Darstellungen 
von  Broman,  Corning,  Lewis  und  Mall  eine  kurze  einführende 
Uebersicht  der  einschlägigen  Entwicklung  gegeben.  . 

Die  Herzanlage  liegt  zunächst  von  einem  Herzbeutel  unbeklei- 
det, von  einem  ventralen  und  dorsalen  Mesocardium  fixiert  im  kranialen 

Schwalbe -Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  6 
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Teil  der  Leibeshöhle.  Das  vordere  Herzgekröse  verschwindet  sehr 
frühzeitig,  während  das  dorsale  Gekröse  zunächst  noch  bestehen 
bleibt.  Dorsal  vom  Herzen  wachsen  beiderseits  die  Lungenanlagen 
als  Leisten,  dann  als  Lappen  vor. 

Es  macht  nun  aber  das  Herz  eine  eigenartige  Veränderung  in 
der  Lage  seiner  venösen  Bucht  durch,  welche  jederseits  den  Ductus 
Cuvieri  aufnimmt,  also  jenes  aus  dem  Zusammenfluß  von  V.  jugu- 
laris  primitiva  und  Vena  cardinalis  entstandene  große  Gefäß.  Da- 
durch, daß  die  zunächst 
Lunffe  Lunge        mehr    kranial  gelegene 

Ventrikelschleife  ventral- 
kaudal  rückt,  umgekehrt 
aber  der  Vorhofschenkel 
mit  dem  angeschlossenen 
Sinus  venosus  in  eine 
mehr  dorsal  kraniale  Lage 
kommt,  müssen  die  zum 
Vorhof  hinstrebenden 
Ductus  Cuvieri  ebenfalls 
gewisse  Lageveränderun- 
gen  erleiden.  Ursprüng- 
lich verliefen  sie  trans- 
versal, von  der  Seite  gegen 
die  Mitte  hingewendet. 
Nun  zwingt  sie  das  Wachs- 
tum der  Herzanlage  und 
auch  jenes  der  embryo- 
nalen Körperwand,  jeder- 
seits in  Form  einer  mehr 
und  mehr  frontal  gestell- 
ten, von  der  Seite  her  in 
die  Leibeshöhle  vorsprin- 
genden Plica  pleuro- 
pericardialis  der  Cö- 
lomwand  emporzusteigen 
und  median  in  den  Sinus 
venosus  überzugehen.  Im- 
mer mehr  zwingt  das 
Wachstum  (Brächet) 
diese  paarige  pleuroperi- 
cardiale  Faltenbildung  zur 
Vorschiebung  ihres  Randes  nach  der  Medianebeue,  wo  sie  schließlich 
als  frontale  Wand  mit  dem  dorsalen  Herzgekröse  verschmilzt,  das 
später  bis  auf  seine  Endabschnitte  am  Bulbus  der  großen  Gefäße 
verloren  geht. 

Bei  menschlichen  Embryonen  von  11  mm  Länge  ist  die  Pleura- 
pericardialmembran  nach  Malls  Angaben  bereits  einheitlich.  Das  so 
gebildete  Septum  pleuropericardiacum  läßt  aber  noch  eine 
gewisse  Frist  hindurch  weit  kranial,  wo  das  venöse  Hauptgefäß  sich  dem 
Siuus  venosus  nähert,  bzw.  „in  den  Herzbeutel  eintritt",  wie  man  später 
sagen  würde,  einen  mehr  oder  weniger  großen  Spalt  offen,  den  man 
als  Zeichen  gehemmter  Entwicklung  zusammen  mit  angeborenem 
Zwerchfellsfehler  —  oder  ohne  diesen  —  gelegentlich  auch  beim  ge- 


Duct.  Cuvieri  dextr.  u. 
N.  phrenic.  dext. 


Membrana 
reuniens 


Duct.  Cuvieri  u. 
N.  phrenic.  sin. 


Fig.  2.  Schema  der  Trennung  der  großen 
serösen  Höhlen  (Perikardial-  und  Pleurahöhle). 

(Nach  Corning.) 


Primitives  Zwerchfell. 
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burtsreifen  und  noch  älteren  Organismus  wahrnehmen  kann.  Mc  Garry 
hat  das  besonders  für  die  linke  Seite  vermerkt.  Man  hat  eine  Per- 
sistenz dieser  Lücke  namentlich  bei  der  als  „Dicephalie"  bezeichneten 
vorderen  Doppelbildung  öfter  gesehen  (Fuchs,  Gruber  und  Eymer). 
Bemerkenswert  ist  ferner  die  Feststellung  dieser  Pleurapericardial- 
lücke  bei  einem  Fetus  mit  superphrenischer  retromediastinaler  Peri- 
tonealexcavation  und  angeborener  neurenterischer  Oeffnung  im  Hals- 
bereich (Gruber).  (Siehe  darüber  Abschnitt  B3,  S.  129,  und  Bb2 
auf  S.  116.) 

In  der  vom  Ductus  Cuvieri  jederseits  aufgeworfenen  Plica 
pleuropericardiaca  verläuft  lateral  vom  venösen  Gefäß  der  Nervus 
phrenicus,  welchen  man  auf  der  rechten  Seite  des  gewöhnlich  ent- 


Verbindung  der  Pericardialhöhle  mit  den  Pleurahöhlen 
Duct,  Cuvieri  dext.  j-        Duct.  Cuvieri  sin. 


Fig.  3.  Dorsale  Wand  der  Perikardialhöhle.  Ansicht  von  vorne.  Nach 
einem  unter  F.  Keibels  Aufsicht  verfertigten  Modell;  aus  Cornings  Lehrbuch 
der  Entwicklungsgeschichte.    (Nach  Keibel.) 

wickelten  Menschen  daher  lateral  von  der  Vena  cava  zu  suchen  hat. 
Das  erwähnte  Wachstum  der  Pleuroperikardialfalte,  bzw.  der  Pleuro- 
perikardialmembran  steht  jederseits  in  enger  Beziehung  zur  Bildung 
der  primitiven  Scheidewand  zwischen  Brust-  und  Bauchabschnitt  der 
Leibeshöhle. 

Die  Zwerchfellsbildung  läßt  qualitativ  vollständig  zu  trennende 
Vorgänge  unterscheiden,  insofern  zunächst  ein  primitives  oder 
häutiges  Diaphragma  gebildet  wird,  das  dann  später  durch  Ein- 
wachsung von  Muskulatur  seinen  endgültigen  Charakter  erhält. 

Das  primitive  Zwerchfell  entwickelt  sich  nach  Broman  aus 
drei  Anteilen,  nämlich  ventral  durch  die  Anlage  des  Septum  trans- 
versum,  einer  ziemlich  horizontal  ausgedehnten,  mesenchymalen  Ge- 
websplatte,  welche  dem  Herzen,  bzw.  dem  Herzbeutel  als  Unterlage 

6* 
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dient,  dorsoniedial  durch  Teile  des  ventralen  Mesenteriums  und 
Nebenmesenteriums   der  Vena  cava,   dorsolateral  jederseits  durch 

Fig.  4.  Schema  von  Bro- 
man.  Zwerchfell  eines  21  mm 
langen  Embryos,  von  oben- 
hinten  gesehen.  Die  Zwerch- 
fellsteile verschiedenen  Ur- 
sprungs sind  mit  Strichen 
verschiedener  Richtung  ge- 
zeichnet. 1.  Sept.  transvers. 
(perikardialer  Teil).  2.  und  3. 
Teile  die  vom  Mesenterium 
und  Neben mesenterium  stam- 
men (sogenannte  „kaudale 
ßegrenzungsfalten").  4.  Teile, 
welche  von  den  medialen 
Blättern  der  Plicae  pleuro- 
peritoneales (=  Urnierenfal- 
ten)  herzuleiten  sind.  Hinten 
und  medial  sieht  man  noch 
die  Andeutung  der  in  diesem 
Stadium  schon  verschlossenen 
Pleuroperitonealöffnungen.  5.  Teile,  welche  bei  der  Thorax  Vergrößerung  von  den 
Körperwänden  isoliert  werden.    Ao  Aorta,  Oe  Oesophagus,  V.  C.  Vena  cava. 


Fig.  5.  Menschlicher  Embryo  von  9  mm  Länge.  Zwerchfellsbildung.  (Nach 
Mall  aus  Cornings  Entwicklungsgeschichte.) 

eine  sichelartige  vorspringende  Falte,  welche  auch  als  Pfeiler 
der  Zwerchfells,  Plica  oder  Membrana  pleuroperito- 
neal i  s  (Brächet)  benannt  wird.    Dazu  kommen  noch  seitliche 


Septum  transversuni. 
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Anteile,  die  bei  der  Thoraxvergrößerung  sich  von  der  Körperwand 
jederseits  herüberdehnen  (Fig.  4);  es  handelt  sich  hierbei  um  den 
parietalen  Peritonealrecessus  von  Swaen,  bzw.  Broman. 

Das  Septum  transversum  macht  sich  schon  sehr  frühzeitig 
geltend.  Mall  hat  ein  Schema  seiner  Lage  bei  Embryonen  von 
2—24  mm  Länge  abgebildet,  das  hier  in  Fig.  6  wiedergegeben  wird 
und  die  scheinbare  Wanderung  erkennen  läßt,  welche  die  primitive 
Zwerchfellsanlage  in- 
folge des  Wachstums 
in  kraniokaudaler 
Richtung  durchmacht. 

Im  mesenchyma- 
len Gewebe  des  Sep- 
tum transversum  ver- 
laufen die  Venae  om- 
phalomesentericaeund 
die  Nabelvenen  zu 
den  Ductus  Cuvieri, 
die  dort  ebenfalls  ein- 
gelagert sind  und  zu- 
nächst transversal  ihre 
Richtung  zum  Sinus 
venosus  nehmen,  sich 
aber  später  bei  der 
mehr  und  mehr  sich 
ausprägenden  Frontal- 
stellung gesonderter 
Plicae  pleuropericar- 
diacae  in  einem  Win- 
kel aus  dem  Septum 
transversum  erheben. 

In  den  unteren 
Teil  des  Septum  trans- 
versum wachsen  bei 
menschlichen  Embryo- 
nen von  4  mm  größter 
Länge,  wahrscheinlich 
schon  früher  sogar,  die 
hepatischen  Epithel- 
sprossen vom  Leber- 
divertikel  des  Darms 
aus  vor  und  treten 
zur  Verzweigung  der 

Venae  omphalomesentericae  und  der  Nabelvenenaufspaltung  in  Be- 
ziehung (Lewis).  Dagegen  dient  der  obere  Teil  der  queren  mes- 
enchymalen Scheidewand  der  endgültigen  Zwerchfellsbildung. 

Dorsal  vom  Septum  transversum  klafft  jederseits  in  der  frühen 
Zeit  der  Entwicklung  eine  Lücke,  d.  h.  eine  offene  Verbindung 
zwischen  Pleurahöhle  und  Bauchhöhle,  das  Foramen  pleuro- 
peritoneale oder  die  KEiTHsche  Pleuroperitonealpassage. 
Durch  diese  offene  Verbindung  ragen  die  basalen  Lungenteile  in  die 
Leibeshöhle  herein.  Erst  durch  das  Vorwachsen  der  dorsolateral  ge- 
legenen Plicae  pleuropericardiacae  einerseits,  der  Plicae  pleuroperi- 


8 


2¥N 


10 


1 


12 


11 


5  Hr  3 


L. 


Fig.  6.  Schema,  das  die  Lage  des  Septum  trans- 
versum in  menschlichen  Embryonen  von  2—24  mm 
Länge  veranschaulichen  soll.  0  Occipitalregion ;  C  Cer- 
vikalregion;  T  Thorakalregion ;  L  Lumbairegion.  Co 
Cölom.    (Nach  Mall  in  Keibel-Malls  Handbuch.) 
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toneales  (der  Brach ETschen  Pleuroperitonealmembranen,  die  gelegent- 
lich auch  als  „Urnierenfalten"  bezeichnet  worden  sind  [Broman]), 
andererseits  kommt  es  zur  Einengung-  der  offenen  „PI  e  uro  per  i- 
tonealpassage"  (Keith).  Das  geschieht  erst  nach  der  5.  Em- 
bryonalwoche. Bei  einem  menschlichen  Embryo  von  5  mm  größter 
Länge  findet  sich  nach  Mall  eine  Erhebung  an  der  dorsalen  Wand 
der  pleuralen  Leibeshöhle,  eine  Leiste,  welche  die  Lunge  umzieht  und 
sich  mit  dem  dorsalen  Teil  des  Septum  transversum  verbindet;  das 
ist  die  „Lungen leiste"  Malls,  der  UsKOwsche  Pfeiler,  aus  dem 
am  kranialen  Ende  durch  Wachstum  und  durch  Vortreten  und  Lage- 
veränderung der  Ductus  Cuvieri  die  Plica  pleuropericardiaca,  an 


Fig.  7.  Embryo  von  11  mm  Länge.  Vergr.  9X1-  Ph  Nervus  phrenicus. 
L  Lunge.  Li  Leber.  S  Magen.  W  Urniere.  Pfeil  =  Richtung  der  Pleuroperi- 
toneallücke.    (Nach  Mall  in  Keibel  und  Malls  Handbuch.) 

deren  kaudalem  Ende  die  Plica  oder  Membrana  pleuroperitonealis 
entsteht.  Diese  beiden  Anteile  einer  erst  einheitlichen  Leiste  werden 
durch  die  eng  ineinander  greifenden  Wachstumsvorgänge  und  die 
Lageveränderungen,  Drehungen  und  Verschiebungen  der  in  Frage 
kommenden  Nachbarorgane  stark  beeinflußt.  In  einem  wesentlich 
weiteren  Entwicklungsstadium,  z.  B.  bei  einem  11  mm  langen  Embryo, 
läuft  jede  der  beiden  Pleuroperitonealfalten,  wie  der  untere  Ast  eines 
liegenden  Y  gegen  das  Septum  transversum,  als  den  Stamm  des 
Ypsilons,  und  gegen  die  Plica  pleuropericardiaca  als  den  oberen  Ast 
des  Y  zu  einem  Vereinigungspunkt  hin.  Auf  Fig.  7  ist  das  zu  er- 
sehen. Die  Pleuroperitonealfalten  stehen  in  enger  Beziehung  zum 
kranialen  Pol  der  Urnieren ;  ja,  sie  werden  gewissermaßen  durch  den 
Descensus  der  Urnieren  (WoLFFschen  Körper)  verlängert.   Sie  bilden 


Pleuroperitonealmembran. 
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sich  dadurch  weiter  aus,  daß  (jederseits)  eine  Gewebsleiste  vom  Septum 
transversum  zum  WoLFFschen  Körper  sich  ihnen  anfügt,  eine  Leiste, 
die  von  Uskow  als  der  dorsale  Pfeiler  des  Diaphragma  beschrieben 
worden  ist  (Mall).  In  dem  Maß,  als  die  Urnieren  kaudal  zurück- 
weichen, dehnt  sich  die  Pleuroperitonealmembran  aus. 

Die  Vereinigung  der  drei  Anteile  des  primitiven 
Zwerchfells  erfolgt  aber  nicht  sehr  schnell,  gleichmäßig  und  voll- 
ständig. Noch  einige  Zeit  umschließen  sie  die  kleine  Oelfhung  des 
Foramen  pleuroperitoneale,   das  mehr  oder  weniger  nahe  an  der 


Fig.  8.  Innervation  und  Aortenversorgung  des  Zwerchfelles  eines  Kindes 
(4  Monate  alt)  nach  W.  v.  Gössnitz.  Muskulatur  gestrichelt,  Nervi  phrenici  in 
einfacher,  starker  Linienführung,  Arterien  in  doppeltem,  schwachem  Kontur  dar- 
gestellt. Die  Doppelumrandung  schließt  den  Herzbeutelboden  des  Zwerchfelles  ein. 
l.Stc.T.  linker  Sternocostalteil,  r.Stc.T.  rechter  Sternocostalteil,  phr.s.  Nervus  und 
Arteria  phren.  sin.,  phr.d.  Nervus  und  Arteria  phren.  dext.,  ct.  Centrum  tendineum, 
r.L.T.  rechter  Lumbaiteil,  l.L.T.  linker  Lumbaiteil,  vi. ct.  Muskelinsel  im  Centrum 
tendineum,  f.o.  Foramen  oesophageum,  f.qn.  Foramen  venae  cavae,  i.a.  Hiatus 
aorticus. 

dorsalen  Körperwand  liegt  und  erst  in  der  7.-8.  Embryonalwoche 
bei  menschlichen  Embryonen  von  20—24  mm  Nacken -Steisslänge 
geschlossen  vorgefunden  wird ;  dabei  schließt  sich  das  linke  Foramen 
pleuroperitoneale  später  als  das  rechte. 

Wesentlich  erscheint,  daß  die  frühe  Anlage  des  Septum  trans- 
versum in  der  Halsregion  des  Embryos  zu  suchen  ist.  Mit  dem 
Herabsteigen  des  Herzens  wird  auch  seine  Anlage  verschoben.  Es 
durchwandert,  wie  Corning  sagt,  die  ganze  Hals-  und  Brustregion, 
um  erst  an  der  Grenze  gegen  die  Lendenregion  mit  der  Ausbildung 
des  definitiven  Zwerchfells  zur  Ruhe  zu  kommen.    Die  Strecke  der 
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Nervi  phrenici  kennzeichnet  einigermaßen  diesen  Descensus  aus  der 
Halsregion  nach  der  Mitte  des  Rumpfes,  v.  Gössnitz  ist  die  An- 
gabe zu  verdanken,  daß  die  sich  sonst  peripher  in  2  Aeste  spalten- 
den Nervi  phrenici  manchmal  auch  von  vornherein  getrennt  vom 
Hals  zum  Zwerchfell  verlaufen  (Nervus  phrenicus  accessorius). 

An  die  Entwicklung  des  serösen  Zwerchfells  schließt  sich  sozu- 
sagen unmittelbar  das  Einwachsen  der  Muskulatur  aus  den 
infrahyoiden  Anteilen  der  ventralen  Körpermuskulatur.  Schon  am 
Schluß  des  1.  Monats,  wenn  also  die  Pleuroperitonealmembran 
eben  begonnen  hat,  einen  gewissen  Abschluß  zwischen  Brust-  und 
Bauchhöhle  herzustellen  —  um  Caillouds  Worte  zu  wiederholen  — , 


Fig.  9.  Innervation  des  Zwerchfelles  eines  Erwachsenen  von  26  Jahren  nach 
W.  v.  Gössnitz.  Herzbeutelboden  durch  dicken  Kontur  dargestellt.  St.c.T.l.  linker 
Sternocostalteil,  St.c.T.r.  rechter  Stern ocostalteil,  l.L.T.  linker  Lumbaiteil,  r.L.T. 
rechter  Lumbalteil,  ct.  Centrum  tendineum,  m.c.t.  Muskelreste  im  Centrum  ten- 
dineum,  phr.d.  Nervus  phren.  dextr.,  phr.s.  Nervus  phren.  sin.,  f.o.  Foramen 
oesophageum,  f.qii.  Foramen  venae  cavae,  i.a.  Hiatus  aorticus,  B.S.I.,  B.S.r.  Boch- 
DALEKsche  Stelle  links  und  rechts. 

beginnt  die  von  vorneher  nach  hinten  erfolgende  Einwanderung 
und  Ausbreitung  der  Muskulatur  (Eisler),  die  erst  mit  dem  3.  Em- 
bryonalmonat zum  Abschluß  kommt,  wie  Broman  ausführt.  Nach 
v.  Gössnitz  stammen  diese  Muskelanteile  aus  dem  4.-5.  Cervikal- 
myotom ;  es  handle  sich  um  zwei  getrennte,  sich  auch  später  nicht 
vereinigende  Gewebsmassen,  die  sich  entsprechend  der  Teilung  der 
Nervi  phrenici  in  zwei  Portionen,  einer  rein  dorsalen,  der  Pars 
1  u m b a  1  i s ,  und  einer  fächerförmig  ausgebreiteten,  der  Pars  sterno- 
costalis  mit  dem  Speculum  Helmontii  unterscheiden  lassen  (Fig. 8  u. 9). 
Das  Centrum  tendineum  sieht  Broman  als  eine  Platte  an,  welche 
erst  sekundär  durch  Muskelschwund  ihren  bindegewebigen  Charakter 
erhält. 


Phrenisehe  Muskulatur. 
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2.  Anatomie. 

Die  Anatomie  des  Zwerchfells  ergibt  sich  schon  aus  der 
soeben  erfolgten  Darstellung  seines  Werdens.  Gleichwohl  sei  an 
Hand  der  vortrefflichen  EiSLERschen  Muskeldarstellung  und  der  Braus- 
schen  Anatomie  hier  noch  ausführlich  ihrer  gedacht,  um  Irrtümer  zu 
vermeiden,  welche  besonders  durch  verschiedene  Benennungen  auf 
diesem  Gebiet  sich  leicht  einschleichen  können. 


/  Hiatus  oesophageus  mit  den 

yx» .  -\  ^         Nervi  vagi 

'  Trigonum  sternocostale  (Larhey)  mit  d.  Art. 

N  .  mammaria 

Pars  sternahs  diaphragmatis  Corpus  steini 


Fig.  10.  Mißbildungen  des  Zwerchfells.  (Schematisch  nach  einer  Zeichnung 
von  Vierling  bei  Braus  unter  Ergänzung  nach  Sieglbauer.)  Die  Nervi  vagi 
sind  in  ungewöhnlicher  Lage  eingezeichnet,  so  wie  sie  von  Grosser  in  einem  Fall 
von  Zwerchfellsmißbildung  mit  Magenverlagerung  festgestellt  wurden. 


Die  phrenisehe  Muskulatur  wird  in  drei  Teile  unter- 
schieden, eine  Pars  sternalis,  eine  Pars  costalis  und  eine  Pars  lum- 
balis,  welche  sich  alle  zur  zentral  gelegenen  Sehnenplatte  des  Centrum 
tendineum  vereinigen,  von  der  man  phantasievoll  sagte,  sie  sei  klee- 
blattförmig. Wenn  dieser  Vergleich  schon  für  den  Menschen  ge- 
legentlich annähernd  zutreffen  mag,  so  stimmt  er  doch  nicht  für  die 
Säugetiere  (Haberlah). 
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Die  Pars  sternalis  ist  am  kleinsten,  sie  variiert  stark  in  ihrer  Ausprägung; 
ihren  Ursprung  nimmt  sie  von  der  Rückseite  des  Sternums  an  einem  beiderseits 
von  Ursprungsfasern  des  Muscul.  transvers.  abdomin.  begrenzten  Feld.    (Fig.  11.) 

Die  Pars  costalis  entspringt  fleischig  oder  sehnig  von  der  Innenseite  der 
7.— 11.  oder  12.  Rippe.  Dabei  treten  die  phrenischen  Ursprungszacken  staffeiförmig 


zwischen  den  dort  ebenfalls  entspringenden  Bündeln  des  Muse,  transvers.  abdom. 
hervor.  An  der  Grenze  von  Pars  sternalis  und  Pars  costalis  ist  in  der  Regel  eine 
kleine,  dreieckige,  mit  der  Spitze  gegen  das  Centrum  tendineum  gelegene  muskel- 
freie Partie,  dasTrigonum  sternocostale,  früher  die  Larre Ysche  oder  die 
Morgagni  sehe  Lücke  genannt.  An  der  Grenze  zwischen  Pars  costalis  und 
Pars  lumbalis  findet  sich  ein  entsprechendes  Trigonum  lumbocostale,  das  auch  als 


Variationen  der  Zwerchfellsmuskulatur. 
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Bochdalek  sehe  Lücke  oder  Stelle  (Hiatus  costo-lombaire  von  Poirier)  bekannt 
ist.    Durch  das  Sternocostaltrigonum  verlaufen  die  inneren  Mammargefäße. 

Die  Pars  lumbalis  ist  links  vom  4.,  rechts  vom  3.  Lendenwirbel  ange- 
fangen bis  hinauf  zum  12.  Brustwirbel  mit  dem  Ligamentum  anterius  longitudinale 
der  Wirbelkörper  innigst  verflochten.  Dort  entspringt  sie  mit  je  einem  medialen 
Muskelschenkel  (Crus  mediale  sin.  et  dextrum),  welche  zwischen  sich  Raum  für 
den  Verlauf  der  Aorta  und  den  Ductus  thoracicus  lassen  (Hiatus  aorticus).  Züge 
dieser  Crura  medialia  überkreuzen  sich  und  lassen  im  Verlauf  zum  Centrum  ten- 
dineum  einen  kanalartigen  Schlitz  für  die  Speiseröhre  und  die  Nervi  vagi  frei,  das 
Foramen  oesophageum.  Seitlich  vom  mittleren  Muskelschenkel  der  Pars 
lumbalis  liegt  jederseits  ein  schmäleres  Crus  intermedium,  das  am  2.  Lenden- 
wirbel, gegebenenfalls  auch  von  der  Psoasfascie  oder  dem  benachbarten  Sehnen- 
bogen der  lateralen  Pfeiler  entspringt.  Zwischen  Crus  mediale  und  Crus 
intermedium  findet  man  den  Nervus  splanchnicus  und  die  Vena 
azygos,  bzw.  die  Vena  hemiazygos  durchtreten.  Als  Crura  lateralia  sind 
jene  breitesten  Pfeiler  der  Lendenabschnitte  des  Zwerchfells  zu  verstehen,  welche 
von  sehnigen  Bögen1)  (den  Arcus  Halleri)  jeweils  über  der  Fascie  des  Musculus 
psoas  und  des  Muse,  quadratus  lumborum  entspringen ;  dadurch  ist  auf  jeder 
Seite  ein  medialer  und  ein  lateraler  lumbokostaler  Sehnenbogen  gegeben ;  diese 
beiden  Bögen  berühren  sich  an  der  Spitze  des  Seitenfortsatzes  des  2.  Lendenwirbels, 
von  wo  der  äußere  Bogen  zur  12.  Rippe  hinüberzieht,  bzw.  zum  sehnigen  Blatt 
des  Muse,  transvers.  abdominis.  Außen  vom  Crus  laterale  beginnt  die  Pars 
costalis,  meistens  allerdings  unter  Zwischenschaltung  eines  muskelfreien  lumbo- 
kostalen  Dreiecks,  der  sog.  BocHDALEKschen  Lücke.  Zwischen  Crus  laterale 
und  Crus  intermedium  des  phrenischen  Lendenanteils  verläuft  der  sym- 
pathische N  er v en  gren  zs tr an g.  Schließlich  ist  noch  die  große  etwas  rechts 
gelegene  Lücke  im  Centrum  tendineum  zu  nennen,  welche  als  For  amen  venae 
cavae  der  unteren  Hohlader  den  Weg  zum  Herzen  gestattet.  Hier  tritt  auch 
der  Ramus  phrenicoabdominalis  des  Zwerchfellsnerven  durch  das  Zwerchfell;  seine 
Aeste  verlaufen  zum  r.  Gangl.  coeliacum.  (Früher  führte  dieses  Zwerchfellsloch 
die  Bezeichnung  Foramen  qua drilaterum.) 

3.  Variationen  (Lit.  Eisler). 

In  seiner  Darstellung  des  Zwerchfellsbaues  hat  Eisler  der 
Variationen  dieses  muskulösen  Organes  gedacht,  wobei  er  allerdißgs 
auch  unzweifelhafte  Mißbildungen,  wie  z.  B.  den  Mangel  des  Dia- 
phragmas berücksichtigte.  Jene  Ausführungen  seien  hier  fast  voll- 
ständig im  Wortlaut  des  Verfassers  wiedergegeben. 

Die  phrenischen  Variationen  sind  im  wesentlichen  muskulärer  Natur,  die 
teils  einseitig,  teils  doppelseitig  auftreten.  Eisler  behandelt  davon  zunächst  solche 
am  Trigonum  lumbocostale;  es  kann  die  Quadratusarkade  fehlen,  wobei  sich  die 
am  2.  Lendenwirbelquerfortsatz  entspringenden  Bündel  des  Crus  laterale  so  stark 
fächerförmig  ausbreiten,  daß  sie  nur  noch  zum  kleinsten  Teil  das  Centrum  tendi- 
neum erreichen,  dagegen  der  Reihe  nach  sehnig  in  die  Fascia  thoracalis  der  Pars 
costalis  übergehen,  bis  zuletzt  ein  am  weitesten  lateral  verlaufendes  Muskelbündel, 
der  sog.  „A  LBisrisch e  Muskel",  flach  gebogen  die  11.  oder  12.  Rippe  dorsal 
und  medial  von  dem  dort  entspringenden  kostalen  phrenischen  Anteils  erreicht; 
M.  J.  Weber  hat  hier  von  einer  Portio  lumbocostalis  gesprochen. 

Eisler  nennt  weiterhin  folgende  Abweichungen :  „Gelegentlich  neigen  sich 
gleichzeitig  Bündel  der  costalen  Portion  von  der  11.  Rippe  fächerförmig  median- 
wärts,  so  daß  sie  das  Centrum  tendineum  nicht  erreichen  und  sich  mit  den  lum- 
balen Fächerbündeln  in  kaudalwärts  immer  stumpferen  Winkeln  durch-  und  über- 
kreuzen, um  sehnig  auf  der  Thorakalfläche  der  P.  lumbalis  auszustrahlen.  —  Nicht 
selten  gehen  die  letzten  kostalen  Bündel,  besonders  rechts  an  dem  dorsalen  Pole 
des  Centr.  tendineum  vorüber  und  schicken  ihre  Sehnen  thorakal  oder  abdominal 
rechtwinklig  über  die  Bündel  des  Crus  lumbale  laterale." 

„Das  Uebergreifen  lumbaler  Ursprünge  auf  die  Fascie  des  Psoas  oder  Quadratus 
lumborum  ist,  schon  von  Haller  und  Winslow  gesehen  worden.  —  Bündel  der 
P.  costalis  gelangen  über  den  M.  transversus  abd.  bis  zur  Crista  iliaca  (Thompson)." 
Bei  einem  Mann  mit  6  Lendenwirbeln  fand  Eisler  „die  Psoasarkade  rechts  an 
den  3.  Lenden  quer  fortsatz  geheftet,  die  Quadratusarkade  vom  4  Querfortsatz  in 


1)  Zuerst  von  Senac  1729  beschrieben  (Eisler). 
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hohem  Bogen  zur  Ursprungsaponeurose  des  Transversus  abdom.  gespannt.  Auf 
der  linken  Seite  inserierte  die  Psoasarkade  am  2.  Lendenquerfortsatz;  von  da  ent- 
sprang das  auffallend  große  Crus  laterale  teilweise  unter  Vermittlung  der  Fascie 
der  Mm.  intertransversarii  kontinuierlich  mit  allmählich  länger  werdender  Sehne 
bis  zum  5.  Querfortsatze,  den  Quadr.  lumb.  breit  überdeckend.  Zwischen  den  la- 
teralen Eandbündeln  der  Sehne,  nahe  dem  Muskelbauch  war  ein  fast  transver- 
saler, sehniger  Streifen  rechtwinklig  verankert,  der  am  Lateralrande  des 
Quadratus  etwas  kaudal  zur  12.  Eippe  in  die  Ursprungsaponeurose  des  Transversus 
ging  und  noch  einem  einzelnen  Bündel  des  Crus  lat.  zum  Ursprung  diente.  Die 
von  der  Psoasarkade  kommenden  Muskelbündel  waren  sehr  kurz,  bogen  zumeist 
rasch  lateralwärts  um  und  schickten  ihre  Sehnen  zwischen  die  steiler  aufsteigenden 
lateralen  Bündel.    Außerdem  besaß  der  Hiatus  aorticus  keinen  Sehnenbogen  als 


Fig.  12.  Kaudalansicht  eines  Zwerchfells  mit  MuskelvariationeD  (++)  im  Cen- 
trum tendineum.  7  P.  sternalis,  2  P.  costalis,  3  P.  lumbalis,  4  Centrum  tendi- 
neum,  5  Hiatus  aorticus,  6'  Hiatus  oesophageus,  7  Foramen  venae  cavae.  (Nach 
Eisler.) 

Abschluß,  sondern  wurde  durch  annähernd  gleichstarke  Portionen  beider  medialer 
Schenkel  gebildet,  wobei  die  rechte  Portion  von  der  gespaltenen  linken  ventral  und 
dorsal  umfaßt  wurde. 

Eine  Ausdehnung  des  Ursprunges  der  P.  costalis  auf  den  6.  Kippenknorpel 
(Albinus,  Gruveilhier  u.  a.)  kommt  gelegentlich,  auf  den  5.  Kippenknorpel 
(Le  Double),  jedenfalls  sehr  selten  vor." 

„Aus  dem  Verbände  des  Zwerchfells  aberrierende  Muskelbündel  sind  mehr- 
fach beobachtet.  Der  ,M.  suspensorius  duodeni'  (Treitz)  kommt  nach  Low 
stets  vom  rechten  Crus  lumbale  mediale  und  geht  an  den  dorsalen  Umfang  des 
Duodenums  nahe  der  Flexura  duodeno-jejunalis.  Treitz  selbst  läßt  seinen  Muskel 
aus  glatten  und  elastischen  Fasern  bestehen.  Rouget  beschreibt  als  konstant  ,fais- 
ceaux  peritoneo-diaphragmatiques'  aus  dem  rechten  medialen  Lumbalschenkel,  die 
sich  in  Höhe  des  Kaudalumfanges  des  Hiatus  oesophageus  ablösen,  ventral  über  die 
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A.  lienalis  hinwegziehen  und  sich  sehnig  an  der  A.  mesenterica  sup.  oder  in  der 
Wurzel  des  Mesenteriums  verlieren.  Knott  fand  derartige  Bündel  nur  5mal 
auf  36,  Bertelli  5mal  auf  30,  Le  Double  llmal  auf  82  Fälle.  Ich  selbst  sah 
bisher  nur  einigemal  sehnige  Bündel  vom  linken  Pleiler  des  Hiatus  aorticus  ent- 
lang der  A.  mesenterica  sup.  in  das  Mesenterium  auslaufen."  —  „Vom  linken 
medialen  Lumbalschenkel  greift  nicht  selten  ein  Bündel  von  wechselnder  Stärke 
zwischen  A.  coeliaca  und  A.  mesenterica  sup.  hindurch  schräg  nach  rechts,  um 
sehnig  in  der  Bindegewebsscheide  der  Aorta  oder  einfach  im  Bindegewebe  dorsal 
zum  Pankreas  zu  enden  (Sömmerring,  Theile  u.  a.).  Der  Sehnenbogen  des  Hiatus 
aorticus  erscheint  in  solchen  Fällen  stark  asymmetrisch  und  in  zwei  Abteilungen, 
für  die  A.  coeliaca  und  für  die  A.  mesenterica  sup.,  zerlegt."  —  „Von  den  Bändern 
des  Hiatus  oesophageus  treten  nach  Le  Double  ständig  (75  :  82)  einige  Muskel- 
bündel in  das  dichte  Bindegewebe  um  den  Oesophagus.  Dalla  Favera  hält 
dieses  ,diaphragme  phrenico-oesophagien'  (Jonnesco),  die  , Membrana  phrenico- 
oesophagea'  (Bertelli)  für  ein  Kunstprodukt,  gibt  aber  muskulöse  Verbindungen 
zwischen  Zwerchfell  und  Oesophagus  als  nicht  seltene  Variation  zu.  Solche 
Bündel  können  auf  dem  Oesophagus  enden,  oder  Schleifen  um  ihn  bilden,  die 
sich  mit  antimeren  überkreuzen  (Rouget).  Juvara  fand  in  2  Fällen  einen  ,M. 
diaphragmatico-oesophagien'  auf  der  thorakalen  Seite  des  Zwerchfells:  er  kam 
medial  zur  Cava  inf.  vom  Centrum  tendin.  und  ging  kranialwärts  mit  straffen 
und  elastischen  Fasern  teils  an  die  Längsmuskulatur,  teils  durch  diese  hin- 
durch an  die  Ringmuskulatur  des  Oesophagus"  —  „Selten  gelangen  vom 
kranialen  Umfange  des  Hiatus  oesophageus  longitudinale  Bündel  zur  Ventral- 
fläche der  Cardia  (Rouget)  oder  vom  linken  Umfang  des  Hiatus  in  die  Längs- 
muskulatur des  Magens  (Luschka)."  —  „Der  ,M.  diaphragmatico-hepaticus'  von 
Knox  entsprang  links  vom  Centr.  tend.,  kreuzte  den  Oesophagus  ventral  nach 
rechts  und  ging  mit.  einem  Zipfel  vor  dem  rechten  Lumbalschenkel  kaudalwärts 
in  das  Peritoneum,  mit  einem  zweiten  sehnig  an  das  Lig.  venosum  (Arantii)  bis 
zum  Lig.  teres  hepatis.  In  einem  Falle  von  Le  Double  verlor  sich  ein  ähnlicher 
Muskel  im  Bindegewebe  der  Leberpforte,  während  Knott  ihn  auf  der  konvexen 
Leberoberfläche  enden  sah.  Le  Double  und  Macalister  fanden  außerdem  noch 
Muskelbündel  der  P.  sternocostalis,  die  durch  das  Lig.  trianguläre  sin.  die  Ober- 
fläche der  Leber  erreichten."  —  „Als  ,M.  diaphragmatico-retromediastinalis' bezeich- 
net Eppinger  Bündel,  die  vom  Kranialende  des  Crus  mediale  lumbale  in  das 
Mediastinum  post.  einstrahlen." 

„Als  selbständig  gewordene  Aberrationen  sind  die  zuerst  von  Sömmerring 
(Huber)  erwähnten  flachen  Muskelbildungen  im  Bereiche  des  Centr.  tend.  auf- 
zufassen (Fig.  12).  Sie  gehören  zu  den  häufigeren  Variationen  und  sind  bei  der- 
selben Person  nicht  selten  in  größerer  Anzahl  vorhanden.  Le  Double  fand  bei 
einem  Mädchen  fast  die  ganze  rechte  Hälfte  des  Centrum  muskulös.  Knott  traf 
diese  Muskeln  3mal  unter  36,  v.  d.  Hellen  18mal  unter  45  Fällen  an.  Letzterer 
hat  sie  zum  Gegenstand  einer  besonderen  Studie  gemacht,  aus  der  hervorgeht,  daß 
sie  vorwiegend  auf  der  Bauchfläche  und  da  wieder  vorwiegend  auf  dem  rechten 
und  mittleren  Lappen  vorkommen.  Ihre  Größe  schwankt  in  weiten  Grenzen;  der 
Verlauf  der  Muskelbündel  schließt  sich  bald  mehr  demjenigen  der  Hauptfasern  des 
Centrum  tend.,  bald  mehr  dem  der  dorso- ventralen  Fasern  an.  Der  Bauch  kann 
ganz  frei  auf  dem  Centrum,  aber  auch  mehr  oder  weniger  zwischen  dessen  Schichten 
gelegen  sein,  rückt  gelegentlich  auch  teilweise  über  den  Rand  des  Centrum  auf 
die  regulären  Zwerchfellbündel.  Die  Sehnen  an  beiden  Enden  wechseln  in  der 
Länge,  sind  bisweilen  aus  der  Richtung  der  Muskelbündel  in  verschiedenem  Grade 
abgelenkt  und  strahlen  oft  breit  über  den  Rand  des  Centrum  hinaus,  v.  D.  Hellen 
stellte  fest,  daß  die  dorsoventral  verlaufenden  Muskeln  sich  fast  ausschließlich 
dort  finden,  wo  Arterien  zwischen  Haupt-  und  Transversalfasern  des  Centrum  zu 
liegen  kommen;  dabei  überbrückt  entweder  der  Muskelbauch  oder  die  Sehne  das 
Blutgefäß.  Die  Innervation  wird  von  Zweigen  des  N.  phrenicus  besorgt  (v.  Göss- 
nitz, v.  d.  Hellen)".  In  der  Arbeit  von  Haberlah  ist  angegeben,  daß  man  im 
„Spiegel"  (=  Speculum  Helmontii)  bei  Pferd,  Schaf,  Ziege,  Kalb,  Schwein  und 
Hund  häufig  aberrante  Muskeleinlagerungen  in  mehr  oder  weniger  großer  Aus- 
dehnung finden  könne.  Auch  für  die  Katze  und  die  Maus  scheint  das  zuzutreffen. 
„Die  Funktion  solcher  Muskeln  sieht  v.  D.  Hellen  in  einer  Entspannung  des 
Centrum  tendineum."  —  „Ob  das  von  Henle  unter  den  ventralen  Ursprüngen  des 
Zwerchfells  in  der  Furche  gegen  den  Transversus  abdom.  gesehene  Muskelbündel, 
das  vom  9.  zum  7.  Rippenknorpel  und  teilweise  über  die  Mediane  zum  Lateralende 
der  P.  sternalis  verlief,  zum  Zwerchfell,  oder,  wie  Bourgery  einen  ähnlichen  Fall 
deutet,  zum  Transversus  thoracis  zu  rechnen  ist,  läßt  sich  ohne  Kenntnis  der 
Innervation  nicht  entscheiden"  (Eisler). 
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Vergleichende  Anatomie.   (Lit.  Eislee.) 

Das  Zwerchfell  findet  sich  nicht  bei  allen  Wirbeltieren.  Bei  den 
Vögeln  ist  eine  offene  Pleuroperitonealverbindung  vorhanden.  Erst 
bei  den  Säugern  bildet  es  eine  abschließende,  sehnig-muskulöse 
Zwischenwand  zwischen  Brust-  und  Bauchhöhle. 

Ueber  die  verschiedenen  Lagen  bzw.  Stellungen  des  Zwerchfells  bei  ver- 
schiedenen Tierarten  spricht  sich  ebenfalls  Eisler  aus.  Wesentlich  sind  auch 
Verschiedenheiten  in  der  sehnigen  Mittelplatte  des  Diaphragma,  welche  z.  B.  bei 
Fleischfressern  und  Insektenfressern  gering  ausgebildet  seien,  während  sie  die 
Huftiere  recht  stark  ausgeprägt  zeigten.  Verknöcherungen  im  Diaphragma  werden 
für  Dromedar,  für  Lama  und  für  Igel  als  physiologisch  angesehen,  was  aber  nach 
meinen  eigenen  Beobachtungen  an  4  Exemplaren  unseres  heimischen  Igels  zum 
mindesten  nicht  regelmäßig  zutrifft  (G.  Jäger,  Eisler),  v.  Gössnitz  hat  um- 
fassende vergleichende  Untersuchungen  über  die  Innervation  des  Zwerchfells  vor- 
genommen. Der  Nervus  phrenicus  stammt  zumeist  aus  2,  meist  aus  3,  selten  aus 
4  Cervikalnerven  her.  Nur  beim  Schimpansen  und  bei  Cynocephalus  anubis  haben 
Vrolik  bzw.  Champneyrs  eine  einzige  nervöse  Phrenicuswurzel  aus  dem  4.  Cervikal- 
segment  je  einmal  gefunden,  was  auch  Luschka  für  den  Menschen  mitgeteilt  hat. 
(Weitere  Einzelheiten  und  Gewährsmänner  zum  Punkt  der  Nervenversorgung  des 
Diaphragma  sind  bei  Eisler  S.  558  und  559  erwähnt,  der  auch  über  die  phylo- 
genetische Beurteilung  des  Zwerchfells  interessante  Hinweise  gibt.) 

B.  Entwicklungsstörungen  des  Zwerchfells. 
1.  Vorbemerkung'  über  die  Benennungen. 

Die  Besprechung  der  Zwerchfellsmißbildungen  erfordert  zunächst 
eine  klare  Festlegung  der  verwendbaren  Benennungen.  Es  ist  auf 
diesem  Gebiet  seit  Dreifuss,  Stirling  und  Cruveilhier  üblich, 
von  „Hernien  des  Zwerchfells"  zu  sprechen,  sei  es,  daß  durch  eine 
Lücke  im  Diaphragma  Darmteile  nach  einer  der  benachbarten  serösen 
Höhlen  austraten  („Hernia  spuria  diaphragmatis")  oder  daß  ein  vom 
Zwerchfell  gebildeter  Recessus  die  vorgelagerten  Organe  enthält 
(„Hernia  vera  diaphragmatis")  (Lacher,  Thoma). 

Wenn  man  mit  Treitz  unter  einer  Hernie  die  Bildung  einer 
peritonealen  Aussackung  mit  sekundär  verlagerten  Eingeweideteilen 
als  Inhalt  versteht,  ist  es  unberechtigt  und  mißverständlich,  die 
„Zwerchfellslücken",  durch  welche  Bauchorgane  nackt  in  eine  benach- 
barte seröse  Höhle  vorgelagert  wurden,  als  „Hernien"  —  wenn  auch 
als  „falsche  Hernien"  —  zu  bezeichnen.  Wir  werden  deshalb  in  einem 
solchen  Fall  von  einer  „Zwerchfellslücke"  (Phrenoschisis,  Fissura  dia- 
phragmatica)  reden  —  und  zum  Unterschied  von  ähnlichen,  traumatisch 
erworbenen  Erscheinungen  die  Entwicklungsstörung  durch  Beigabe 
des  Eigenschaftswortes  „angeboren"  (=  „kongenital")  näher  kenn- 
zeichnen (Cailloud,  G.  B.  Gruber). 

Der  Unterschied  zwischen  einer  „echten"  und  einer  „falschen 
Zwerchfellshernie"  fällt  damit  ganz  weg;  denn  lediglich  dann  liegt 
eine  „Zwerchfellshernie"  vor,  wenn  in  einen  geschlossenen  Peritoneal- 
recessus  Baucheingeweide  sekundär  verlagert  erscheinen;  jedoch  muß 
im  Einzelfall  auch  hier  zwischen  erworbenen  (z.  B.  infolge  binde- 
gewebig seröser  Vernarbung  und  Narbendehnung  nach  Kriegsverletzung 
des  Zwerchfells)  und  angeborenen  Zwerchfellshernien  unterschieden 
werden. 

Findet  sich  in  einem  Recessus  peritonealis,  der  an  einer  physio- 
logischen Gefäß-  oder  Nervendurchtrittsstelle  oder  beim  Foramen 
oesophageum  des  Zwerchfells  sich  kranialwärts  (retromediastinal) 
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ausdehnte,  ein  dort  mit  seinem  Gekröse  angehefteter  Darmteil,  ev. 
nebst  Milz  und  Pankreas,  ja  mit  einem  benachbarten  Leberstück, 
dann  ist  es  strittig,  ob  das  Wort  Hernie  anwendbar  ist,  da  es  sich 
nicht  um  eine  sekundäre  Verlagerung  der  Organe  in  den  Recessus 
handelt,  sondern  um  primäre  Lageabweichung  und  deshalb  ver- 
hinderte Ausbildung  des  Diaphragmas  in  gewöhnlicher  Art  und 
Syntopik  (v.  Ammon,  Dammann,  Budde,  G.  B.  Gruber).  Für  die 
eben  genannte  Erscheinung  wird  der  Name  „Recessus  retro- 
mediastinalis  phrenico-peritonealis"  verwendbar  sein. 
Freilich  liest  man  dafür  auch  oft  genug  das  Wort  „Hernia  dia- 
phragmatica  retromediastinalis",  „Hernia  oesophagea  diaphragmatis", 
„Hernia  foraminis  oesophagei"  usw.  Im  folgenden  wird  dieser  Begriff 
durchaus  vermieden  werden. 

Endlich  kommt  es  vor,  daß  eine  Zwerchfellshälfte  sich  schlaffer, 
weiter  erweist  als  die  andere,  daß  sie  kuppeiförmig,  viel  mehr  als 
gewöhnlich,  in  die  entsprechende  Pleurahöhle  hinein  ausgebaucht  ist. 
Sie  bedeckt  dabei  die  gewöhnlich  oder  falsch  gelagerten,  hoch  ver- 
schieblichen oder  verschobenen  Eingeweide.  Man  spricht  in  diesem 
Fall  von  einer  „Eventratio  diaphragmatis"  (Cruveilhier, 
R.  Thoma). 

Allerdings  ist  dieser  Name  stark  kritisiert  worden;  denn  die  Chirurgie  ver- 
steht unter  „Eventration"  im  strengen  Sinn  eine  Verlagerung  der  Bauchorgane 
aus  der  Abdominalhöhle  heraus.  Wieting  hat  deshalb  den  Namen  „Relaxatio" 
für  das  hochstehende,  schlaffe  Zwerchfell  einzuführen  versucht;  in  der  Tat  ge- 
brauchen auch  viele,  namentlich  englisch  schreibende  Autoren,  diese  Bezeichnung. 
Aber  auch  dieses  Wort  ist  inhaltlich  anfechtbar;  denn  es  benennt  einen  neuen, 
zweiten,  erworbenen  Zustand,  ein  schlaff  gewordenes  Zwerchfell,  nachdem  es  vorher 
anders  war;  so  würde  es  wohl  einem  erworbenen,  nicht  aber  einem  dysontogene- 
tischen  Zwerchfellshochstand,  gerecht.  Königer  spricht  sich  am  vorsichtigsten 
aus,  wenn  er  den  Begriff  des  „idiopathischen  Zwechfellshochstandes"  —  als  eine 
vorbehaltlose  Bezeichnung  wählt.  Diesen  Ausdruck  verwendet  auch  Wels. 
Lerche  nannte  die  gleiche  Erscheinung  „Iusuffizienz"  des  Zwerchfells;  auch  den 
Ausdruck  „Dilatatio  diaphragmatica"  liest  man  dafür  angewendet.  Indes  glaube 
ich,  daß  man  doch  wohl  vorläufig  bei  der  Erstbenennung  „Eventratio  phre- 
nica"  wird  bleiben  müssen,  da  anatomische  und  zugleich  ätiologische  Unter- 
suchungen über  die  verschieden  zustande  kommenden  Möglichkeiten  des  Zwerchfell- 
hochstandes, des  unmittelbar  und  mittelbar  angeborenen  und  des  erworbenen,  vor- 
läufig nicht  geglückt  sind. 

2.  Einteilung  der  Entwicklungsstörungen  des  Zwerchfells. 

Es  kommen  hier  nur  3  generell  verschiedene  Gruppen  in  Frage. 

Die  erste  Gruppe  umfaßt  die  mangelhafte  Anlage  oder  den 
mangelhaften  Schluß  des  Zwerchfells,  so  daß  zwischen  der  Bauchhöhle 
und  den  Hohlsäcken  des  Thorax  oder  wenigstens  einem  derselben 
ein  offener  Uebergang  besteht.  Hierher  gehört  also  im  äußersten 
Fall  der  beiderseitige  ganze  Zwerchfellsmangel,  weiterhin  die  ein- 
seitige, umschriebene  Lückenbildung  in  einer  Zwerchfellshälfte. 

Die  zweite  Gruppe  enthält  die  Ausbauchungen  des  Zwerchfells, 
welche  an  umschriebener  Stelle  sich  als  sackförmige  „Herniae  dia- 
phragmaticae"  kranial  vorbuchten,  während  man  den  durch  Aus- 
bauchung einer  ganzen  Zwerchfellhälfte  bedingten  halbseitigen  Hoch- 
stand des  Diaphragmas  als  „Eventration"  benennt. 

Für  all  diese  Formen,  mit  Ausnahme  des  völligen  Mangels  des 
ganzen  oder  halben  Zwerchfells  ist  im  Einzelfall  die  Ueberlegung  am 
Platz,  ob  die  Entwicklungsstörung  als  angeborene  oder  als  erworbene 
Bildung  aufgefaßt  werden  darf. 
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Die  dritte  Gruppe  soll  dystopisch  gestörte  Zwerchfellsformen  um- 
schließen.   Sie  wurde  bisher  kaum  beachtet. 

In  tabellarischer  Uebersicht  ergibt  sich  also  folgende  Form- 
einteilung der  hier  in  Frage  stehenden  Mißbildungen: 

a)  Störung  in  Anlage  und  Verschluß  des  Zwerchfells. 

1.  Mangel  der  Zwerchfellsanlage. 

2.  Oertlich  gehemmter  Verschluß  des  Zwerchfells. 

(Synonym  damit  „Zwerchfellslücke",   „Hernia  spuria  diaphragmatica", 
„Partieller  Zwerchfellsdefekt".) 

b)  Störung  der  Gewebs Verteilung  und  Vorbuchtung  des  Zwerch- 
fells. 

1.  Umschriebene  Vorbuchtung  des  Zwerchfells. 
<x)  Z werchf ellshern ie. 

(Synonym  damit  „Hernia  vera  diaphragmatica".) 

Anhang:  Transdiaphragmatische  peritoneale  Recessus- 
bildungen. 
ß)  Z werchfellsdi  vertikel. 

2.  Ausbauchung  einer  Zwerchfellshälfte. 
(Synonym  „Eventratio  phrenica".) 

c)  Störung  der  örtlichen  Zwerchfellslage.    (Dystopia  phrenica.) 

Erst  nach  Erledigung  der  formalen  Einzelheiten  dieser  ver- 
schiedenen Entwicklungsstörungen  werden  ihre  Folgen  für  die 
Nachbarorgane  und  zum  Schluß  die  Anschauungen  über  ihre 
Entstehung  behandelt  werden. 

a)  Störungen  der  Anlage  oder  des  Verschlusses  des  Zwerchfells. 

Die  Entwicklung  des  Septum  transversum  und  damit  der  Anfang 
der  Zwerchfellsbildung  beginnt  ventral  jederseits  nächst  der  Mittel- 
linie (v.  Gössnitz).  Die  Verschlußstelle  der  Zwerchfellshälfte,  also 
die  ontogenetisch  späteste  Stelle  der  Zwerchfellsbildung  wäre  nach 
W.  v.  Gössnitz  im  Bereich  des  hinteren,  lumbocostalen  Dreiecks, 
also  an  der  sogenannten  BocHDALEKSchen  Stelle  zu  suchen,  v.  Göss- 
nitz wies  auf  vergleichend-anatomische  Studien  hin,  die  zeigten,  daß 
hier  Rippen-  und  Lendenteil  der  Diaphragmahälften  voneinander  ge- 
schieden sind  (Martin,  Ellenberger  und  Baum,  Haberlah). 
Zweifellos  ist  in  jener  Gegend  eine  mehr  oder  weniger  enge  Grenz- 
stelle der  Muskelberührung  beider  phrenischer  Muskelportionen  jeder 
Seite.  Es  fragt  sich  aber,  ob  man  auch  die  Verschlußstelle  des 
heutigen  Zwerchfells  wirklich  ganz  lateral  suchen  soll.  Ich  nehme 
diesen  Standpunkt  nicht  ein  und  denke  dabei  an  Swaens  und  Bro- 
mans  Feststellung  der  Abhebung  einer  parietalen  pleuroperitonealen 
Wandpartie,  welche  nach  der  Seite  hin  den  lumbocostalen  und  ster- 
nalen  Anteil  beim  Wachstum  vergrößert  (Fig.  4). 

Gewiß  mag  eine  Abhebung  von  Körperwandteilen  beim  Wachstum 
ausbleiben,  wenn  etwa  der  Pleuroperitonealverschluß  so  gehemmt 
wurde,  daß  eine  zunächst  relativ  große  Lücke  unmittelbar  bis  an  die 
seitliche  und  hintere  Körperwand  grenzte;  dann  reicht  also  eine 
atypische  Pleuroperitonealpassage  bis  in  die  Gegend  der  Bochdalek- 
schen  Stelle.  Das  ist  aber  ein  pathologisches  Verhalten.  Und  wenn 
es  sich  in  der  geringgradig  agenetischen  Lückenbildung  des  Zwerch- 
fells widerspiegelt,  soll  das  nicht  als  Beweis  dafür  gelten,  daß  der 
Ort  des  Foramen  Bochdalekii  des  ausgewachsenen  Zwerchfells  dem 
ehemaligen  Foramen  pleuroperitoneale  des  embryonalen  Diaphragma 
entspricht.    Freilich  finden  sich  kleine  Defekte  des  Zwerchfells  oft 
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gerade  lateral  in  jener  Gegend;  und  die  großen  und  ganz  großen 
nähern  nur  ihren  medial  gelegenen  Rand  mehr  und  mehr  der  Sternal- 
portion des  Diaphragmas,  wie  sich  z.  B.  aus  einer  schematischen 
Darstellung  von  W.  v.  Gössnitz  übersichtlich  dartut  (Fig.  13).  Allein 
es  gibt  davon  Abweichungen,  die  unverständlich  blieben,  wenn  wirk- 
lich die  letzte  physiologische  Verschlußstelle  des  Zwerchfells  ganz 
latero-dorsal  gelegen  sein  müßte. 
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Fig.  13.  Schematische  Darstellung  der  Entwicklung  des  kongenitalen 
Zwerchfellsdefektes.  Vom  geringsten  bis  zum  stärksten  Grad  hin  zunehmend. 
(Nach  v.  Gössxitz.) 

Sicher  ist  wohl  folgende  Annahme  berechtigt:  Je  geringer  an 
Umfang  ein  Zwerchfellsdefekt  erscheint,  desto  später  ist  er  im  all- 
gemeinen entstanden.  Die  ausgedehntesten  Defekte  müssen  also  die 
ältesten  sein;  sie  können  als  Hemmungen  frühester  Entwicklung  auf- 
gefaßt werden. 

1.  Mangel  der  Zwerchfellsanlage. 

Im  Sinn  der  gemachten  Ausführungen  muß  man  den  Mangel 
des  ganzen  Diaphragmas  oder  wenigsten  einer  Hälfte  des  Zwerch- 
fells als  Fortbestehen  jener  Verhältnisse  ansehen,  welche  vor  der 
ersten  Bildung  des  Septum  transversum  oder  doch  einer  Hälfte  des- 
selben bestanden.  Das  betrifft  Keimlinge  von  kaum  2  mm  Embryo- 
nallänge. 

«)  Totaler  Mangel  des  Zwerchfells 

kann  nur  mit  anderen  allerschwersten  Fehlbildungen  der  Form  ein- 
hergehen. W.  v.  Gössnitz  sagt  in  diesem  Sinn:  „Ein  wirkliches 
Fehlen  des  Ventralteiles  oder  überhaupt  der  Zwerchfellsmuskulatur 
scheint  höchstens  bei  ausgedehnten  Monstrositäten,  bei  denen  Gehirn, 
Rückenmark  usw.  defekt  waren  konstatiert  zu  sein."  In  diesem 
Sinn  wird  zumeist  ein  von  Spessa  mitgeteilter  Fall  zitiert,  der  mir 
nicht  zugänglich  ist.  Vroliks  Mitteilung  in  den  Verhandel.  van  het 
Genootschap  ter  Bevordering  d.  Geneeskunde  in  Amsterdam,  die 

S  chwalbe- Gruber ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  7 
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ebenfalls  viel  erwähnt  wird,  bezog  sich  nach  dem  Referat  in  Schmidts 
Jahrbüchern,  Bd.  C,  S.  167)  erstens  auf  einen  als  „Paraacephalus 
sireniformis"  bezeichneten  Hemiakardier. 

Dagegen  kann  das  weitere  Beispiel  Vroliks  über  einen  rechtsseitigen,  an- 
geblich totalen  Zwerchfellsdefekt  bei  einem  neugeborenen  Mädchen  nicht  ohne 
Zweifel  hingenommen  werden:  das  Zwerchfell  bildete  auf  der  linken  Seite  des 
Kindes  die  normale  Scheidewand;  es  könnte  sich  also  nur  um  einen  halbseitigen 
Mangel  gehandelt  haben ;  rechts  soll  das  Zwerchfell  aber  auf  einen  Einschnitt 
zwischen  den  linken  und  den  vorgefallenen  rechten  Leberlappen  beschränkt  ge- 
wesen sein.  Die  linke  Brusthälfte  war  sehr  eng;  die  rechte  aber  geräumig;  diese 
enthielt  den  rechten  Leberlappen,  die  komprimierte  Lunge,  den  Magen,  die  Milz 
in  einer  Art  Recessus  hinter  dem  Herzen,  den  Blinddarm  mit  Wurmfortsatz;  ein 
Teil  des  Dünndarms  fand  sich  im  Abdomen.  Höchst  wahrscheinlich  lag  also  hier 
auch  kein  halbseitiger  Diaphragmamangel,  sondern  nur  eine  sehr  große  rechts- 
seitige Zwerchfellslücke  vor,  die  immerhin  einen  rechten  sternalen  und  vielleicht 
auch  einen  lumbalen  Anteil  in  geringster  Ausdehnung  besaß. 

Ein  öfter  zitierter  Fall  von  Diemenbroeck  soll  nach  dem  Referat  in 
Schmidts  Jahrbüchern  (Bd.  CXXI,  S.  336;  ein  Tjähriges  Kind  mit  völligem  Mangel 
des  Zwerchfells  betroffen  haben,  v.  Gössnitz  zit.  das  gleiche  Referat,  notiert 
für  das  DiEMENBROEKsche  Kind  jedoch  nur  einen  Defekt  im  Zentrum  tendineum. 
Gewährsmann  für  die  DiEMENBROECKsche  Beobachtung  war  ursprünglich  Robinson, 
dessen  Arbeit  hier  unzugänglich  ist. 

ß)  Einseitiger  Zwerchfellsmangel. 

Wenn  man  an  Hand  der  sehr  reichhaltigen  kasuistischen  Zu- 
sammenstellungen der  Zwerchfellsfehlbildungen,  wie  sie  beispielsweise 
von  Leichtenstein.  Lacher,  Grosser,  W.  v.  Gössnitz  und  Cail- 
loud  mitgeteilt  worden  sind,  Nachschau  hält,  findet  man  manchmal 
angegeben,  das  Zwerchfell  habe  auf  einer  Seite  total  gefehlt.  Wenn 
es  sich  tatsächlich  um  einen  totalen  halbseitigen  Mangel  handelte, 
müßte  man  verlangen,  daß  auch  kein  Teil  der  beiden  Portionen  vor- 
handen sei,  welche  durch  die  Teilung  des  Phrenicusnerven  jederseits  so 
deutlich  sind;  ja,  es  müßte  mit  der  halben  Zwerchfellsseite  der  zuge- 
hörige Nervus  phrenicus  fehlen.  Eine  derartig  eingehende  Untersuchung 
haben  die  Autoren  nicht  vorgenommen,  wie  besonders  W.  v.  Göss- 
nitz für  11  Fälle  des  angeblich  halbseitigen  Fehlens  des  Zwerchfells 
unter  den  Fällen  seiner  Literaturausbeute  (ohne  genauerer  An- 
gabe der  Verfasser)  betont.  Findet  sich  nur  eine  schmälste  Sichel 
der  sternalen  Portion  des  Zwerchfells  auf  der  Seite  der  phrenischeu 
Fehlbildung,  so  ist  das  keine  totale  halbseitige  Agenesis  diaphrag- 
matica,  wie  vorhin  für  das  erwähnte  Beispiel  von  Vrolik  dar- 
getan worden  ist.  Der  oft  zitierte  Fall,  den  E.  Schwalbe  in  den 
Morphologischen  Arbeiten  1898  beschrieben  hat,  nähert  sich  wohl 
den  Bedingungen  des  völligen  halbseitigen  Defektes  stark;  aber  auch 
dort  findet  sich  eine  Reduktion  bis  auf  die  ältesten  Teile  der  Zwerch- 
fellsanlage —  mit  dem  sehr  interessanten  und  hier  bemerkenswerten 
Befund,  daß  Zwerchfellsmuskulatur  auf  dem  Weg  vom  Hals  zum 
Septum  transversum  herunter  im  Bereich  der  Thymuskapsel  und  des 
Perikards  liegen  geblieben  war.  Dieser  Fall  Schwalbes  steht  an  der 
Grenze  des  totalen  halbseitigen  Zwerchfellsdefektes,  gegenüber  den 
Fällen  partiellen  Zwerchfellsmangels,  welche  im  nächsten  Absatz  zu 
behandeln  sind.  Er  wies  eine  geringe  linksseitige  Sternocostalleiste 
auf.  Der  Hiatus  aorticus  fehlte,  die  Aorta  traf  an  der  Stelle,  wo 
sie  von  der  Brust-  in  die  Bauchhöhle  überging,  gar  nicht  mehr  auf 
ein  Zwerchfell,  sie  lief  frei  an  der  medialen  Brusthöhlenwand  nahe 
der  Wirbelsäule,  von  Serosa  überkleidet,  in  die  Peritonealregion  hinein. 
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Das  Foramen  venae  cavae  war  gut  ausgebildet,  der  Hiatus  oesophageus 
war  etwas  mehr  rechts  angelegt,  aber  doch  ganz  von  phänischer 
Muskulatur  umschlossen.  Es  fehlte  also  dem  gesamten  Zwerchfell 
die  linke  Hälfte  der  Pars  lumbalis,  der  größte  Teil  des  linken  costalen 
Anteils  und  ein  bedeutender  Abschnitt  des  Zwerchfellspiegels 1). 

2.  Oertlich  gehemmter  Verschluß  des  Zwerchfells. 

Die  einseitig  oder  in  seltenen  Fällen  doppelseitig  vor- 
kommenden Zwerchfellslücken  müssen,  soweit  sie  nicht  als 
erworbene  Folgen  einer  nach  der  Geburt  erlebten  Gewalteinwirkung 
zu  gelten  haben,  als  Zeichen  örtlich  unvollständigen  Verschlusses 
der  Anteile  des  häutigen  Zwerchfells  angesprochen  werden.  Wie 
W.  v.  Gössnitz  in  übersichtlichen  Schemen  (der  Fig.  13),  so 
konnte  ich  an  einer  Reihe  von  8  linksseitigen  Zwerchfellslücken 
zeigen,  daß  auch  bei  zunehmender  Lückengröße  doch  so  gut  wie 
immer  der  gleiche  Typus  vorherrscht  (Fig.  14),  nämlich  eine  Lücke 
von  verschiedener  Mächtigkeit,  welche  lateral  die  Körperwand  im 
hinteren  costalen  Abschnitt  erreicht. 
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Fig.  14.  8  verschiedene  linksseitige  Zwerchfellslücken  im  Bereich  der  Boch- 
DALEKschen  Stelle.  (Nach  Gg.  B.  Gruber.) 

Es  ist  diese  laterale  Zwerchfellslücke  zahlenmäßig  der  überwie- 
gende Befund  der  unterbliebenen  phrenischen  Schließung;  wie  schon 
oben  gesagt,  nimmt  er  sehr  oft  die  Stelle  des  Trigonum  lumbocostale 
(der  BocHDALEKschen  Stelle)  ein;  allein  er  überschreitet  sie  doch 
meist  gewaltig  in  medianer  Richtung;  es  ist  anzunehmen,  daß  die 
Persistenz  dieser  Lücke  jeweils  einem  primären  Fehler  in  der  Aus- 
bildung der  Plica  pleuroperitonealis  zu  danken  ist,  ferner,  daß  da- 
durch auch  die  nachfolgende  Abhebung  pleuroperitonealen  Leibeswand- 
materials  beim  Wachstum  des  Thorax,  also  die  Verbreiterung  der 
Falte  unterblieb.  Das  gilt  aber  nur  für  die  excessiven  Fälle,  d.  h. 
für  jene  tatsächlich  ganz  lateral  liegenden.  Und  wenn  sich  deren 
Lückenbildung  bei  geringer  Ausdehnung  gerade  am  Ort  der  Boch- 


])  Ein  gelegentlich  in  der  Literatur  erwähnter  Fall  von  Zwerchfellmangel, 
den  Klebs  bei  einem  Knaben  gesehen  haben  soll,  wurde  von  mir  am  Ort  des 
Zitates  (Handb.  d.  path.  Anat.,  Bd.  II,  S.  221)  nicht  aufgefunden. 

7* 


100 


Kapitel  II 


DALEicschen  Stelle  findet,  so  sei  damit  durchaus  nicht  gesagt,  daß 
der  dorsal  gelegene  Zwerchfellsdefekt  zum  Trigonum  lumbocostale 
genetisch  in  Beziehung  stünde,  eine  Annahme,  die  z.  B.  von  Duguet, 
Mayer  und  Caillard,  auch  von  W.  v.  Gössnitz  im  Gegensatz  zu 
Monnier  ausgesprochen  wurde.  Ein  solch  unmittelbarer  Zusammen- 
hang darf  schon  deshalb  nicht  ohne  weitere  Ueberlegung  oder 
ohne  genauere  Präzision  der  gedanklichen  Vorstellung  hingenommen 
werden,  weil  das  Trigonum  ein  Erwerb  späterer  Zeit  ist,  und  eine 
bleibende  Blöße  des  geschlossenen  häutigen  Zwerchfells  darstellt, 
das  dort  lediglich  der  Muskulatur  entbehrt.  Im  Fall  und  am  Ort 
der  Zwerchfellslücke  ist  das  häutige  Diaphragma  gar  nicht  ausgebildet 
worden ;  damit  wird  natürlich  nicht  bestritten,  daß  die  jüngsten 
Stellen  des  Zwerchfells  ziemlich  weit  dorsal  und  lateral  liegen,  wenn 
sie  auch  am  postnatalen,  geschlossenen  Zwerchfell  nicht  ganz  außen 
am  Rand  gesucht  werden  dürfen. 


Fig.  15.  Fig.  17. 


Fig.  15.  Fall  W.  V.  Gössnitz.  Linksseitige  ovale,  teilweise  im  Centrum 
tendineum  liegende  Zwerchfellslücke,  1,5  X  3,3  cm  groß,  bei  einem  männlichen 
Neugeborenen.  Muskulatur  des  Zwerchfells  ganz  erhalten,  nur  die  des  Sternocostal- 
teils  an  der  Uebergangsstelle  in  das  Centrum  tendineum  verschmälert.  Lücken- 
wand etwas  kallös  gewulstet,  aber  glatt. 

Fig.  16.  Fall  A  III  von  Gg.  ß.  Gruber  und  Cailloud.  Mann,  48  Jahre. 
Eechtsseitige  Zwerchfellslücke  dort,  wo  das  Centrum  tendineum  an  den  Lumbo- 
costalteil  grenzt,  näher  der  hinteren  als  der  vorderen  Thoraxwand.  Unabhängig 
von  der  Zwerchfellslücke  ließ  sich  das  Trigonum  lumbocostale  auspräparieren. 
Rand  des  Defektes  allseitig  dünn  und  gleichmäßig. 

Fig.  17.  Fall  A  IV  von  Gg.  B.  Gruber.  Rechtsseitge,  8  cm  weite  Zwerch- 
fellslücke eines  Erwachsenen  im  Grenzbereich  des  Centrum  tendineum  und  des 
lumbocostalen  Anteils.  Rand  der  Lücke  glatt,  stellenweise  durch  stärker  ausge- 
bildete Muskulatur  verdickt. 

Ihrer  Form  nach,  die  bei  größeren  Defekten  einem  Halbmond  nicht  unähn- 
lich sein  kann,  sprechen  französische  Autoren  in  solchen  Fällen  von  einer  „Hernie 
en  croissant"1).  Uebrigens  läßt  eine  genaue  Auspräparierung  der  phrenischen 
Muskelverhältnisse  neben  und  um  eine  scheinbar  breit  randständige  Zwerchfells- 
lücke manchmal  erkennen,  daß  ganz  feine  geringfügige  ALBiNische  Arkaden- 
muskeln den  lumbalen  Rand  der  Lücke  begrenzen  und  sich  zur  letzten  Rippe  in 
der  ganz  glatt  erscheinenden  Körperwand  hinüber  erstrecken.  Ja,  die  Arkade  kann, 
ohne  eine  Falte  vorspringen  zu  lassen,  weiterhin  in  die  am  weitesten  dorsal-lateral 
gelegenen  Fasern  des  costalen  Zwerchfellsanteils  übergehen,  so  daß  also  die  schein- 
bar randständige  Lücke  garnicht  wirklich  randständig  ist  (Gg.  B.  Gruber). 


1)  Le  croissant  =  der  Halbmond. 
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Zweifellos  seltener  sind  jene  mehr  im  Innern  der  Zwerchfells- 
hälften gelegenen  Lücken,  wie  sie  etwa  W.  v.  Gössnitz  in  seinem 
Fall  G.,  Gg.  B.  Gruber  in  seinen  Fällen  A  III  und  A  IV  geschildert  hat. 

Diese  Art  von  Lückenbildung  ist  also  von  der  Körperwandung 
mehr  oder  minder  abgerückt,  so  daß  allseitig  eine  ringförmige 
Zwerchfellsleiste  den  „Defekt"  umgrenzt.  Die  Franzosen  haben  diese 
Lücke  einem  Knopfloch  verglichen  (Duguet).  Sie  sprechen  hier  von 
einer  „Hernie  en  boutonniere". 


Fig.  18.  Fig.  19. 


Fig.  18.  Linksseitige  Zwerchfellslücke,  durch  welche  Leber,  Dickdarm  und 
Dünndarm  sichtbar  in  die  linke  Brustfellhöhle  vorgelagert  sind.  Verdrängung  des 
Herzens  nach  rechts.  Neugeborener  <J.  (Präp.  d.  Pathol.-anat.  Inst.  Innsbruck, 
veröffentlicht  von  Cartellieri.) 

Fig.  19.  Rechtsseitige  Zwerchfellslücke.  Vorfall  eines  Leberanteils  durch  das 
Zwerchfellsloch  in  die  rechte  Brustfellhöhle.  Durch  die  Präparation  und  Kon- 
servierung erscheint  die  rechte  Brustfellhöhle  stark  gedehnt  und  relativ  leer.  Ueber 
dem  vorgelagerten  Leberanteil  sieht  man  die  rechte  Lunge.  Herz  stark  links  ver- 
lagert. Neugeborener  (Präp.  d.  Path.-anat.  Inst.  Innsbruck,  veröffentlicht  von 
Cartellieri.) 

Das  Werden  einer  solchen,  mehr  zentral  gelegenen 
Lückenbildung  muß  man  sich  wohl  so  vorstellen,  daß  infolge 
Zurückbleibens  des  Wachstums  der  seitlichen  primären  Zwerchfells- 
falten, also  der  Pleuroperitonealfalten  bzw.  des  UsKOwschen  Pfeilers 
zwar  der  Verschluß  des  häutigen  Zwerchfells  ausbleibt,  daß  aber 
immerhin  das  bleibende  Pleuroperitonealloch  nicht  bis  an  die  seitliche 
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Leibeswand  heranreicht.  Die  Entstehungsfrist  dieser  Lücken  wäre  dem- 
nach etwas  später  anzusetzen,  als  jene  andere  absolut  lateral  gelegene 
Lückenbildung.  Ihr  geburtswärts  gelegener  genetischer  Endzeitpunkt 
schließt  mit  dem  Moment  des  physiologischen  Pleuroperitonealver- 
schlusses ab,  das 
wäre  also  bei 
menschlichen  Föten 
von  etwa  20—24 
mm  Nackensteiß- 
länge, und  fiele  in 
die  7.-8.  Fötal- 
woche. Ob  die 
Lücke  nun  mehr 
im  Muskelbereich 
oder  mehr  im 
Sehnenbereich  des 
Zwerchfells  gelegen 
ist ,  das  scheint 
nicht  so  wichtig 
für  die  Auffassung 
ihres  Wesens ;  denn 
die  Muskelversor- 
gung des  Zwerch- 
fells, auch  des 
lückenhaften,  ist 
sekundär. 

Die  Muskulatur 
wächst  relativ  spät, 
am  Anfang  des  2. 
Embryonalmonats, 
in  die  serös  über- 
zogene Ringleiste 
ein,  welche  die 
Lücke  umgibt.  Sie 
wird  einerseits  nach 
Maßgabe  des  vor- 
handenen Eaumes 

—  allerdings  stets 
in  einer  an  der 
Teilung  der  Nervi 
phrenici  erkenn- 
baren Zweiteilung 

—  angeordnet,  wo- 
bei zunächst  nach 
Broman  auch  die 
Stellen  des  Spe- 
culum  Helmontii 
(==  Centr.  tendin.) 

muskulös  sind.  Andererseits  gehen  später,  wahrscheinlich  durch 
mechanische  Momente  veranlaßt  (—  Broman  nennt  die  relative  Un- 
bewegtheit  der  fraglichen  Zone,  welche  ursprünglich  fast  mit  der- 
jenigen der  breiteren  Insertion  der  Leberligamente  übereinzustimmen 
scheint  — )  die  Muskelelemente  an  bestimmten  Stellen  wieder  zu- 


Fig.  20.  Kechtsseitige  angeborene  Zwerchfellslücke 
mit  Vorfall  eines  Leberanteils  und  Abschnitten  des  Dünn- 
und  Dickdarms.    (Nach  E.  Greiner.) 


Wanderung  der  Zwerchfellslücken. 
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gründe,  um  einer  Sehnenentwicklung  Platz  zu  machen;  diese  Stellen 
bilden  eben  das  Centrum  tendineum. 

Wünschenswert  schiene  es,  daß  gerade  für  die  mehr  zentral  gelegenen  Zwerch- 
fellslücken die  Verhältnisse  des  Centruin  tendineum  und  der  Leberaufhängung  ge- 
nauestens festgestellt  und  aufgezeichnet  würden;  bisher  scheint  das  allzu  schema- 
tisch im  Sinn  der  physiologischen  Zwerchfellsgestaltung  geschehen  zu  sein.  Aber 
gerade  solche  Fälle  lassen  Variationen  der  Muskelreduktion  erwarten,  Abarten  der 
Sehnenplattenbildung,  wie  sie  schon  früher  bei  Erwähnung  der  Variabilität  der 
phrenischen  Entwicklung  genannt  worden  sind. 

Bemerkenswert  und,  wie  ich  glaube,  berechtigt  ist  der  Hinweis  von 
Cailloud,  daß  eine  in  früher  fötaler  Zeit  am  Rand  der  Leibeshöhle 
gelegene  Zwerchfellslücke  bei  der  durch  die  Dehnung  des  Thorax  und 
durch  das  Abrücken  der  Körperwand  vom  phrenischen  Mittelpunkt  aus 
geschehenden  Zwerchfellsvergrößerung  —  gerade  infolge  Einbeziehung 
parietaler  serosa-bekleideter  Mesenchymabschnitte  in  das  Diaphragma 
—  mehr  und  mehr  eine  zentrale  Lage  bekommen  könne,  auch  mehr 


Fig.  21.  Rechtsseitige  angeborene  Zwerchfelislücke,  von  unten  gesehen.  Der- 
selbe Fall  wie  in  Fig.  22.    (Nach  E.  Greiner.) 

und  mehr  eine  rundliche  Gestalt  annehmen  müsse.  Ob  der  Defekt 
dann  im  Centrum  tendineum,  ob  mehr  medial,  lateral,  dorsal  oder 
ventral  liege,  hänge  auch  von  der  Richtung  der  Wachstumsenergie 
des  Zwerchfells  bzw.  des  Thorax  ab. 

Auch  Liepmann  hat  sich  für  die  Möglichkeit  des  Wanderns  der 
angeborenen  Zwerchfellslücken  ausgesprochen.  Dies  Wandern  betrifft 
aber  bis  zu  einem  gewissen  Grad  auch  die  randständigen  Lücken; 
d.  h.  deren  Begrenzung  wird  einseitig  gegen  den  Mittelpunkt  des 
Zwerchfells  hin  mit  dem  Wachstum  sich  ausdehnen ;  die  Lücke  wird 
zentralwärts  ausgezogen,  sie  wird  eine  mehr  Sektoren-  bis  segmentartige 
Gestalt  haben  —  mit  dem  Bogen  an  der  laterodorsalen  Körperwand, 
mit  der  Sehne  bzw.  der  Spitze  gegen  das  Centrum  tendineum  hin. 

Man  muß  also  die  topographisch  etwas  verschiedenen,  auch  in 
der  Umrißlinie  voneinander  abweichenden  Lücken,  welche  die  Fran- 
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zosen  in  ihrer  Gestalt  so  bezeichnend  als  halbmondförmig  oder  knopf- 
lochähnlich auseinanderhalten,  als  vollkommen  ebenbürtige  kongenitale 
Bildungen,  bedingt  durch  ein  Offenbleiben  des  Foramen  pleuroperi- 
toneale, ansprechen. 

Nun  ist  allerdings  in  neuerer  Zeit  mehr  in  Form  einer  Fragestellung  als 
eines  absolut  schlüssigen  Beweises  durch  Erna  Greiner  eine  weitere  Möglichkeit 
der  Entstehung  einer  nicht  randständigen  Zwerchfellslücke  vorgetragen  worden. 
E.  Greiner  fand  bei  einem  Neugeborenen  die  in  Fig.  22  wiedergegebene,  im  linken 
Flügelteil  des  Centrum  tendineum  gelegene  Lücke,  durch  welche  der  Magen  in  die 
linke  Brustfellhöhle  vorgefallen  war.  Es  bestand  keine  Verwachsung  des  Lücken- 
randes mit  dem  prolabierten  Teil.  Der  Band  war  glatt,  aber  es  zog  an  seiner 
inneren  Begrenzung  ein  Muskelstreif chen,  das  in  drei  gefiederten  kleinen  muskulösen 
Läppchen  endete,  hin.  E.  Greiner  suchte,  ob  hier  nicht  etwa  der  erste  Sekant 
der  Leiche,  die  aus  dem  Präpariersaal  kam,  einen  phrenischen,  häutigen  Bruchsack 
ringsum  abgeschnitten.  Jedoch  fand  sich  dafür  kein  Anhaltspunkt1).  Immerhin 
meint  sie,  daß  diese  Form  und  auch  die  Lage  der  Lücke  im  Centrum  tendineum 


Fig.  22.  Zwerchfellslücke  bei  einem  Neugeborenen  von  unten  her  gesehen. 
(Beobachtung  von  E.  Greiner.) 

dafür  spreche,  daß  es  sich  um  eine  unter  der  Macht  eines  —  nebenbei  gesagt  hypo- 
thetischen —  übermäßigen  Abdominalbinnendruckes  in  utero  erworbene  Lücke  des 
vorher  geschlossenen  kindlichen  Zwerchfells  handle.  Hier  würde  also  ein  Defekt, 
eine  Dehiszenz,  vorliegen. 

Greiner  führt,  wie  gesagt,  keinen  Beweis  für  ihre  Ansicht  —  außer  der 
Lage-  und  Formschilderung  der  Lücke.  Wir  vermissen  die  Nachweisung  von 
Blutungsresten,  ebenso  wie  die  narbige  Verwachsung  mit  Baucheingeweiden.  Eine 
Anamnese  über  die  mütterliche  Vorgeschichte  mit  greifbaren  Umständen  für  die 
Annahme  einer  Zerreißung  fehlt  auch.  So  kann  dieser  Fall,  der  als  eine  Zwerch- 
fellslücke, keineswegs  aber  als  eine  „Hernia  phrenica  vera"  gelten  darf,  als  welche 
sie  schließlich  der  Autor  benannt  hat,  gewiß  nicht  als  trugloses  Beispiel  dafür 
gelten,  daß  mehr  mittelständige  Zwerchfellslücken  mit  freiem  Rand  bei  Neugeborenen 
nicht  agenetisch,  sondern  defektiv  gebildet  würden. 

Zu  den  größten  Seltenheiten  gehört  das  Vorkommen  einer  an- 
geborenen Lückenbildung  im  Bereich  des  Herzbeutel- 


1)  Leider  hat  Greiner  die  histologische  Untersuchung  des  Lückenrandes 
unterlassen. 
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bodens.  Aschoff  beschrieb  eine  solche  Beobachtung  bei  einem 
Neugeborenen  mit  Bauchbruch.  Das  Herz  lag  in  diesem  Fall  ohne 
weitere  Hülle  nackt  auf  der  Leberoberfläche,  welche  dementsprechend 
ausgemuldet  war.  Diesen  Zustand  bezeichnet  man  als  Ectopia 
n  u  da  cordis  abdominalis.  Als  formale  Entstehung  einer  solchen 
Lücke,  welche  abgerundete  Ränder  aufwies  und  dem  Herzbeutelboden 
in  ganzem  Umfang  entsprach,  ist  eine  unterbliebene  Vereinigung  des 
aus  dem  Septum  transversum  entstammenden  Zwerchfellsteils  mit 
den  Pleuroperitonealfalten  anzusehen.  Nach  den  Brustfellsäcken  hin 
war  der  Herzbeutel  geschlossen.  Nach  Aschoffs  Angaben  sollen 
bei  Otto  (Seltene  Beobachtungen  zur  Anatomie,  Physiologie  und 
Pathologie,  Breslau  1816,  1.  Teil,  S.  63),  Sandiforttjs  (Acta  helvet., 
Vol.  VIII,  1772;  Obs.  de  fetü  monstr.,  S.  56)  und  Pinellus  (Giorn. 
di  lettere  d'Ital.,  T.  36,  Anno  1724,  p.  138)  ähnliche  Beobachtungen 
niedergelegt  sein.  Auch  Sömmerring  scheint  ein  solcher  Befund 
vorgelegen  zu  haben.  (Abbildung  und  Beschreibung  einiger  Miß- 
geburten §  53.) 

Aus  Aschoffs  eben  erwähnter  Arbeit  und  aus  Arnolds  Mitteilung  über 
Divertikel  des  Herzens  geht  hervor,  daß  Gibert  und  O.  Bryan  Defekte  in  der 
Sternalpartie  des  Zwerchfells  gesehen  haben,  welche  in  Beziehung  zu  Herz- 
mißbildungen standen.  Giberts  Beobachtung  bestand  in  einer  blindsackartigen 
Verlängerung  des  linken  Ventrikels  mitten  durch  das  Diaphragma  hindurch  (Pro- 
gres  medic,  1883).  [O.  Bryan  wurde  von  Arnold  nach  Peacocks  „Malformations" 
zitiert;  seine  Mitteilung  sei  niedergelegt  in  Proc.  med.  and.  surg.  Transactions, 
Vol.  1837,  p.  374.]  In  Arnolds  Fall  war  zwar  eine  herniöse  Ausstülpung  des 
Herzens  und  der  vorderen  Bauchwand  zwischen  Nabel  und  Sternalende,  nicht 
aber  ein  Zwerchfellsdefekt  vorhanden. 

Pericardiacophrenische  Lücken  hat  auch  Keith  bei  zwei 
erwachsenen  Männern  geschildert;  aber  er  gab  selbst  der  Vermutung 
Ausdruck,  es  habe  sich  um  erworbene  Bildungen  gehandelt. 

Zwerchfellslücken  spielen  auch  bei  den  Säugetieren 
eine  gewisse  Rolle,  v.  Gössnitz  hat  darüber  eine  Zusammenstellung 
gemacht;  er  gibt  die  Literatur  genau  an.  aber  er  hat  nur  festgestellt, 
daß  aus  99  Angaben  über  „Zwerchfellshernien"  (alter  Nomenklatur) 
überhaupt  nur  14  kongenitale  Vorkommnisse  herauszuholen  gewesen 
seien.  Und  deren  weitere  Analyse  und  Verwertung  hat  er  ganz  unter- 
lassen, weil  die  Beschreibung  der  Fälle,  von  einzelnen  abgesehen, 
nicht  genau  genug  sei,  eine  Meinung,  die  auch  Fritz  teilt. 

Joest  zitiert  in  seiner  „Speziellen  pathologischen  Anatomie  der 
Haustiere"  für  das  Vorkommen  von  angeborener  pleuroperitonealer 
Zwerchfellslücke  eine  Beobachtung  Ackerknechts,  der  bei  einem 
Hund  Magen,  Bauchspeicheldrüse,  großes  Netz,  Milz  und  Dünndarm 
in  die  .Pleurahöhle  vorgefallen  feststellen  konnte;  die  Lücke  hat  sich 
links  vom  Speiseröhrenschlitz  gefunden.  Bei  Ackerknecht  sind 
weitere  Fälle  verzeichnet. 

Hier  ist  auch  einer  eigenartigen  pericardioperitonealen  Lücken- 
bildung zu  gedenken,  also  eines  Loches  im  Herzbeutelboden  ganz  nahe  dem 
Sternum,  welche  Stoeber  bei  einem  Hund  gefunden  hat.  Stoeber  hielt  den 
Befund  für  einen  erworbenen  Defekt.  Joest  neigte  in  einer  den  STOEBERschen 
Ausführungen  gewidmeten  Arbeit,  in  welcher  er  weitere  derartige  Fälle  teils  fremder, 
teils  eigener  Untersuchung  mitteilte  (Antonint,  Forgeot),  der  Meinung  zu,  daß 
hier  doch  eine  angeborene  Lückenbildung  gegeben  gewesen  sein  könnte;  allerdings 
gibt  Joest  in  seiner  später  erschienenen  Speziellen  pathologischen  Anatomie  der 
Haustiere  dieser  Ansicht  weiterhin  keinen  Ausdruck.  Es  ist  hierbei  zu  bedenken, 
daß  sich  der  Herzbeutelboden  nicht  paarig,  sondern  als  eine  unpaare,  von  der 
Vorderseite  dorsalwärts  vorwachsende  Gewebsplatte  bildet,  die  wir  als  das  Septum 
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transversum  kennen  und  die  beiderseits  mit  einer  Pleuroperitonealfalte  in  Ver- 
bindung treten  muß.  Man  müßte  nun  etwa  annehmen,  daß  infolge  Ausbleibens 
der  Verwachsung  der  Pleuroperitoneal membran  mit  einem  allzuwenig  entwickelten 
oder  gestaltlich  ungünstigen  Septum  transversum  eine  Lücke  zwischen  Herzbeutel 
und  Abdomen  blieb,  welche  beim  späteren  Wachstum  von  einer  mehr  seitlichen 
Position  allmählich  in  zentrale  Lage  kam.  Das  vorliegende  Material  ist  zu  gering, 
namentlich  reichen  die  am  Menschen  gesehenen  Fälle  (Aschoff,  Keith)  nicht 
aus,  um  zu  einer  sicheren  Meinung  zu  gelangen. 

Die  Häufigkeit  und  die  Geschlechtsanfälligkeit  der 
angeborenen  Zwerchfellslücken  ist  nicht  ganz  genau  festzu- 
stellen, weil  bei  den  Erwachsenen,  wohl  auch  bei  lang  aufgezogenen 
Schlachttieren  ein  Verkennen  angeborener  und  erworbener  Zwerchfells- 
lücken möglich  ist.  Zwar  liest  man,  daß  die  angeborene  Lücke  sich  durch 
einen  freien,  dünnen  glatten  Rand  auszeichne.  Nun,  dieser  Rand  kann 
auch  einmal  dicker  und  schwielig  sein.  Auch  ist  es  nicht  notwendig, 
daß  eine  vor  langer  Zeit  erworbene  Lücke  einen  allseitig  mit  Organen 
der  Nachbarschaft  verwachsenen  Rand  aufweist,  wenn  das  schon  wahr- 
scheinlich ist.  Freilich  werden  Verwachsungen  von  Organen  am  Rand 
der  angeborenen  Lücke  seltener  sein ;  aber  sie  sind  als  sekundäre 
Erscheinung  möglich,  etwa  als  Folge  einer  ganz  akzidentellen  Pleu- 
ritis oder  Peritonitis,  die  an  und  für  sich  mit  der  phrenischen  Miß- 
bildung nicht  das  Geringste  zu  tun  hat.  Bei  genauer  Muskelpräpa- 
ration unter  der  Lupe  und  bei  Zuhilfenahme  der  histologischen  Unter- 
suchung des  Lückenrandes  (Blutungsreste!)  ließe  sich  freilich  eine 
ziemlich  sichere  Unterscheidung  im  Zweifelsfall  erreichen.  Das  ist 
früher  in  den  wenigsten  Fällen  geschehen,  ja  man  fand  es  nament- 
lich vom  klinischen  Standpunkt  aus  kaum  nötig,  erworbene  oder 
kongenitale  Lückenbildung  zu  trennen,  was  z.  B.  die  oft  zitierte 
Lache Rsche  Arbeit  zeigt.  So  ist  natürlich  die  statistische  Erfassung 
des  in  der  Literatur  gar  nicht  so  spärlich  verstreuten  kasuistischen 
Materials  an  Zwerchfellslücken  oder  Zwerchfellshernien  eine  sehr  un- 
sichere Sache.  Und  wenn  Duguet  meinte,  die  Lücken  fern  vom 
Rand  des  Zwerchfells  seien  stets  erworben,  die  am  Rand  gelegenen 
stets  angeboren,  so  irrte  er  sicher,  wie  schon  Monnier  festgestellt  hat. 

W.  v.  Gössnitz,  der  6  angeborene  Zwerchfellslücken  in  einem 
Leichenmaterial  von  10700  Nummern  des  Jenaer  pathologischen  In- 
stituts unter  Wilh.  Müller  zählte,  gibt  eine  absolute  Häufigkeit  der 
kongenitalen  phrenischen  Lückenbildung  von  0,56  Promille  an. 

Weiterhin  versuchte  W.  v.  Gössnitz  in  seiner  großen,  554  Fälle 
von  „Zwerchfellshernien"  (im  alten  Sinn)  betreffenden  Zusammen- 
stellung, welche  allerdings  auch  erworbene  und  unsicher  deutbare 
Vorkommnisse  umfaßte,  die  Verhältnisse  darzulegen;  er  hat  dabei 
die  mehr  kuppelwärts  gelegenen  angeborenen  Zwerchfellslücken  nicht 
nach  Autoren  besonders  ausgeschieden.  (Cailloud  hat  für  die  rechte 
Seite  10  solcher  „Knopfloch"-Fälle  unter  rund  70  Vorkommnissen 
rechtsseitiger  Zwerchfellslücken  aus  der  Literatur  gesammelt.) 

Die  v.  GössNiTzsche  Zusammenstellung  ist  gleichwohl  sehr  inter- 
essant und  soll  hier  Berücksichtigung  finden.  Seine  Statistik  um- 
faßt Menschen  (418  Fälle)  und  Säugetier  (135  Fälle);  jene  enthielten 
235  bzw.  243 x)  kongenitale  Mißbildungen  des  Zwerchfells,  diese  nur 
14,  so  daß  v.  Gössnitz  von  der  Verwertung  der  tiermedizinischen 
Kasuistik  Abstand  nahm. 


1)  Einschließlich  von  8  Fällen  aus  der  Arbeit  von  Hertz. 


Statistik  der  Zwerchfellslücken. 
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Die  235  menschlichen  Zwerchfellsmißbildungen  ließen  für  die 
kongenitale  phrenische  Lückenbildung  folgende  197  zahlenmäßigen 
Feststellungen  zu. 


W.  v.  Gössnitz'  Tabelle  über  das  Vorkommen  angeborener 
Zwerchfellslücken. 


Lebensalter 

Körperseite 

weiblich 

männlich 

ohne  Geschlechts- 
angabe 

Summe 

Erwachsene 

rechts 

1 

3 

_ 

4 

links 

12 

25 

3 

40 

Summe 

13 

28 

3 

44 

Kinder 

rechts 

2 

1 

3 

links 

4 

9 

4 

17 

Summe 

6 

9 

5 

20 

Neugeborene 

rechts 

4 

11 

4 

19 

links 

27 

56 

31 

114 

Summe 

31 

67 

35 

133 

Insgesamt 

50 

104 

43 

197 

Ob  tatsächlich  eine  Bevorzugung  des  männlichen  Ge- 
schlechts gegeben  ist,  das  läßt  sich  an  derlei  Statistiken  nicht 
kurzweg  feststellen,  da  die  Relation  der  beiden  Geschlechter  im  Sektions- 
material nicht  zu  übersehen  ist.  Immerhin  ist  die  Spannung  von  $  :  S 
—  50  :  104  sehr  groß  und  auffällig,  denn  die  Erfahrung  an  einem 
gemischten  Sektionsmaterial  lehrt,  daß  im  Durchschnitt  die  männ- 
lichen Sektionsfälle  die  weiblichen  nur  um  etwa  10  Proz.  übertreffen. 
Es  scheint  darnach,  als  ob  die  angeborene  Zwerchfellslückenbildung 
beim  männlichen  Geschlecht  überwiegend  anzutreffen  sei. 

Sehr  auffällig  ist  das  gegensätzliche  Verhältnis  der 
Körperseiten.  Links  und  rechts  stehen  sich  gegenüber  wie  171 
zu  26.  Also  6 — 7mal  scheint  die  linke  Seite  häufiger  befallen  zu 
sein  als  die  rechte.  Bei  allervorsichtigster  Bewertung  nur  der 
lateralen,  wandständigen,  angeborenen  Lücken  in  71  Fällen  von  Neu- 
geborenen hat  v.  Gössnitz  das  Verhältnis  von  linksseitigem  zu 
rechtsseitigem  Befund  wie  59  : 12,  also  wie  5  : 1  errechnet. 

In  seltenen  Fällen  ist  das  Zwerchfell  beiderseitig  miß- 
bildet. So  hat  Lambl  bei  einem  33jährigen  Mann  jederseits  eine 
Zwerchfellslücke  festgestellt.  Vielleicht  ist  auch  Diemenbrücks  oben 
schon  erwähnte  Beobachtung  bei  einem  7jährigen  Kind  hier  ein- 
schlägig. Ein  weiblicher  Fötus,  den  Otto  beschrieb  und  ein  von 
Cartellieri  untersuchter  Fall  des  Innsbrucker  pathologisch  -  ana- 
tomischen Instituts  zeigten  neben  einer  linksseitigen  Zwerchfells- 
lücke eine  herniöse  Ausstülpung  im  Bereich  der  rechten  Zwerchfells- 
hälfte (Fig.  23  u.  24)1). 

Auf  die  formale  Genese  der  angeborenen  Zwerchfellslücken 
ist  schon  im  vorausgehenden  wiederholt  eingegangen  worden.  Es 


1)  Eine  von  Fitzmatjmce-Kelly  im  ßrit.  Surgical,  Journ.  Bristol.,  Vol.  IX, 
1921/22,  p.  302,  veröffentlichte  Beobachtung  „A  case  of  a  double  congenital 
diaphragmatic  hernia"  war  mir  nicht  zugänglich. 
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handelt  sich  in  der  überwiegenden  Zahl  ganz  unzweifelhaft  (in  den 
restierenden  Fällen  höchstwahrscheinlich)  nicht  um  einen  Defekt, 
sondern  um  eine  Agenesie,  um  eine  Hemmung  in  der  ab- 
geschlossenen Ausbildung  des  sogenannten  häutigen  oder  primären 
Zwerchfells,  also  um  eine  Mißbildung,  welche  schon  in  den  ersten 
Wochen  des  uterinen  Lebens  Zustandekommen  muß,  d.  h.  bei  Em- 
bryonen von  2—24  mm  Scheitelsteißlänge.  —  Die  GREiNERsche  An- 
nahme, daß  im  Fall  ihres  zweiten  Neugeborenen  die  nicht  ganz  rand- 
ständige, sondern  den  linken  Flügel  des  Centrum  tendineum  ein- 
nehmende glattrandige  Zwerchfellslücke  als  Defekt  des  vorher  schon 
geschlossenen  Diaphragmas,  d.  h.  als  eine  relativ  spät  intrauterin  er- 
worbene Mißbildung  aufzufassen  sei,  steht,  wie  oben  erwähnt  ist,  ver- 
einzelt da  und  ist  unbewiesen. 

Ueber  die  Begleiterscheinungen  und  Folgen  der 
Zwerchfellslücken,  sowie  über  die  Ansichten  ihrer  ursäch- 
lichen Entstehungsweise  soll  erst  später  im  Zusammenhang 
mit  den  gleichen  Umständen  bei  Zwerchfellshernien  usw.  gehandelt 
werden. 

b)  Störungen  der  Gewebsverteilung  und  Vorbuchtung  des  Zwerchfells. 

or)  Die  umschriebene,  angeborene  Vorbuchtung  des 
Zwerchfells,  welche  allein  und  sehr  berechtigt  als  „Zwerch- 
fell s  her  nie"  bezeichnet  werden  kann,  ist  wesentlich  seltener  als 
das  Vorkommnis  der  angeborenen  Zwerchfellslücken.  Liepmann  gibt 
das  Verhältnis  beider  zueinander  wie  13,25 : 86,75.  Cailloud  hat 
für  die  gleichen  Beziehungen  jedoch  nur  bei  Berücksichtigung  der 
rechten  Seite  das  Verhältnis  1 : 4  errechnen  können. 

Die  Zwerchfellshernien  —  weil  sie  einen  ausgebauchten,  aber  blind  endigenden 
Sack  besitzen  —  als  „wahre  Hernien"  zu  bezeichnen,  wie  man  bis  Cailloud  all- 
gemein pflegte,  ist  ganz  unnötig,  da  der  Gegensatz  zu  „falschen  Hernien" 
(=  Zwerchfellslücken)  künstlich  erscheint  und  begrifflich  falsch  ist,  wenn  ihn  auch 
noch  so  viele  und  namhafte  Gelehrte  von  früheren  Autoren  übernommen  und  ge- 
braucht haben. 

Die  angeborenen  herniösen  Vorstülpuugen  des  Zwerchfells  stellen 
haubenartige,  häutige  Gebilde  dar,  welche  beiderseits  von  Serosa  be- 
deckt sind;  zwischen  diesen  Serosablättern  liegt  aber  doch  noch  ein 
mehr  oder  weniger  fibröses  Stützgewebe,  in  dem  z.  B.  die  Aufteilung 
der  Zwerchfellsgefäße  zu  finden  ist  (Grosser).  Das  Zwerchfell  in- 
seriert im  Fall  solcher  Hernienbildung  am  gewöhnlichen  Ort.  Die 
häutige  Haube  läßt,  dann  und  wann  wenigstens,  nahe  ihrem  Rand 
Züge  oder  Reste  von  Muskulatur  erkennen  (Grosser,  Keck).  Im 
wesentlichen  ist  sie  aber  muskelfrei;  gerade  dieser  Umstand  ist 
charakteristisch  für  sie.  In  einem  von  Pape  mitgeteilten  Fall,  ferner 
in  jenem  von  Mathilde  Rothstein  hat  sich  in  der  Bauchsackwand 
flächenhaft  angeordnetes,  vom  linken  Leberlappen  her  sich  aus- 
breitendes Lebergewebe  vorgefunden. 

Auch  eine  von  Rattert  beobachtete  Zwerchfellshernie  zeigte  auf  dem  hinteren 
Abschnitt  des  Bruchsackringes  ein  wenig  aufgelagerte  Leber,  welche  —  nach  des 
Verfassers  Worten  —  „sobald  sie  in  den  Sack  eingetreten,  fibröses  Gewebe  wird 
und  als  breites  zartes  Häutchen  die  hintere  Wand  verstärken  hilft".  Pape  hat 
jedoch  darauf  verwiesen,  daß  Rauerts  Beobachtung  insofern  von  seiner  Wahr- 
nehmung abweicht,  als  der  fragliche  Leberanteil  nicht  mit  dem  ßruchsack  ver- 
wachsen, sondern  ihm  nur  aufgelagert  war. 


Angeborene  Zwerchfellshernien. 
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Der  häutige  Bruchsack  ist  in  den  Fällen  von  E.  Schwalbe, 
Pape  und  Kjöllerfeld  ausdrücklich  bei  der  Sektion  als  ein  schlaff  be- 
fundener, relativ  zu  weiter  Beutel  bezeichnet  worden,  ein  Befund,  der 
indes  nicht  ohne  weiteres  auf  die  Verhältnisse  an  der  geschlossenen 
Leiche  bezogen  werden  darf. 

Als  Ort  der  angeborenen  Zwerchfellshernien  über- 
wiegt weitaus  die  linke  Seite.    Bei  Cailloud  ist  aber  auch  eine 
ganze  Reihe  von  rechtsseitigen  Hernien  angegeben.  Und  Cartellieri 
hat    neuerdings  einen 
Fall  beim  Neugeborenen 
untersucht,  der  jener  Be- 
obachtung Ottos  gleich- 
kommt ,    welcher  links 
eine  Zwerchfellslücke, 
rechts    eine  phrenische 
Hernie  aufwies. 

Die  angeborenen 
Zwerchfellshernien  be- 
vorzugen dieselbe  Stelle 
im  Diaphragma,  welche 
auch  als  Ort  der  Lücken- 
bildung in  Frage  kommt, 
nämlich  das  Trigonum 
lumbocostale.  Freilich 
kommen  auch  andere 
Lokalisationen  vor,  so 
z.  B.  fand  sich  bei  dem 
von  Feiler  beschriebe- 
nen Neugeborenen  der 
Mund  der  Zwerchfells- 
hernie  im  rechten  Ab- 
schnitt des  Speculum 
Heimo  ntii.  Auch 
Scholz  fand  bei  einem 
Neugeborenen  die  Bruch- 
sacköffnung in  der  rech- 
ten Zwerchfellskuppe. 

Eine  besondere  Anmer- 
kung verdienen  gewisse  her- 
niöse  Ausstülpungen, 
welche  im  Bereich  des 
Trigonum  sternocostale 
des  Zwerchfells  gefunden  worden  sind.  Da  solche  Brüche,  über  welche  R.  Thoma 
eingehender  berichtet  hat,  ausschließlich  ältere  Leute  zu  betreffen  scheinen,  ist  es  sehr 
schwer  zu  entscheiden,  ob  hier  angeborene  oder  postfetal  erworbene  Bildungen  vor- 
liegen. Eppinger  hat  die  parasternalen  Bruchbildungen  des  Zwerchfells  unter  die 
erworbenen  Hernien  eingereiht.  Und  auch  Kratzeisen,  der  eine  linksseitige  „retro- 
sternale" Hernia  phrenica  mit  Verlagerung  eines  Teiles  des  Colon  transversum  bei 
einem  85jährigen  Menschen  beschrieben  hat,  spricht  zwar  von  einer  Mißbildung, 
muß  aber  die  Unsicherheit  dieser  Annahme  zugeben ;  er  hält  es  sogar  für  wahr- 
scheinlich, daß  sich  der  Zwerchfellbruch  erst  nach  der  Geburt  gebildet  habe ;  aller- 
dings greift  er  dabei  auf  mögliche  Störungen  der  Muskelausbildung  der  links- 
seitigen Pars  costalis  in  seinem  Fall  zurück,  durch  welche  gewissermaßen  ein  Locus 
minoris  resistentiae  für  die  bruchartige  Ausstülpung  vorausgesetzt  gewesen  sein 
könnte.  Aehnlichen  Gedankengängen  hatte  sich  schon  viel  früher  Thoma  für  seinen 
ersten  Fall  hingegeben.  Wie  aber  bei  Thoma  bestimmte  Veränderungen  der  Form 
und  Anordnung  der  Lunge,  des  Magens  und  des  Darmes  sich  nicht  zwingend  auf 


Fig.  23.  Linksseitige  Zwerchfellshernie.  (Präp. 
d.  pathol.-anat.  Instituts  Innsbruck.  Bearb.  von 
Cartellieri.) 
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Anlagestörungen  zurückführen  ließen,  so  fand  sich  bei  dem  von  Kratzeisen  be- 
obachteten Mann  eine  mißgestaltete,  aber  nicht  narbig  veränderte  Leber,  deren 
linker  Lappen  auffallend  klein,  rudimentär  war,  während  der  rechte  vergrößert  er- 
schien. (Der  Bruchsack  war  infolge  tuberkulöser  Pleuraerkrankung  links  mit  der 
Lunge  verwachsen.  Auch  das  vorgefallene  Colon  war  durch  Adhäsionen  an 
mehreren  Stellen  im  ßruchsack  festgelötet.) 

Sehr  selten  dürften  herniöse  Vorstülpungen  im  Gebiet  des  peri- 
kardialen Zwerchfellanteils  sein.  Keith,  der  bei  einem  Kind  einen  der- 
artigen, vom  Gewebe  des  Herzbeutelbodens  gebildeten  Sack  gesehen,  weist  auf 


Fig.  24.  Fig.  25. 


Fig.  24  u.  25.  Linksseitige  Zwerchfellslücke,  rechtsseitige  Zwerchfellshernie. 
Vorfall  eines  linksseitigen  Leberanteils  und  des  Magens  in  die  linke  Brustfellhöhle 
einerseits,  eines  rechtsseitigen  Leberzapfens  andererseits  in  den  rechts  gelegenen 
Herniensack,  der  sich  am  Ort  der  BocHDALEKschen  Stelle  entwickelt  hatte.  — 
In  Fig.  25  ist  die  untere  Leiste  des  bei  der  Präparation  stehen  gebliebenen  linken 
Hypochondriums  nach  rechts  aufgeklappt  und  die  Leber  entfernt.  Langgestreckter 
Magen.  Ektasie  des  Pylorus  und  des  Duodenalanfangs  wegen  Atresie  des  Duodenums 
im  Papillengebiet.  Es  bestand  auch  ein  Ringpankreas.  Legende:  1  Thymus,  2  rechte 
Lunge,  3  rechtsseitige  Zwerchfellshernie.  (Präp.  d.  pathol.-anat.  Instituts  Innsbruck. 
Bearb.  von  Cartellieri.) 

Ceder  and  Postlewaite  hin,  welche  über  die  Beobachtung  einer  entsprechenden 
Hernie  berichten,  die  von  einem  Anteil  der  mißgestalteten  Leber  erfüllt  war  und 
wie  ein  Divertikel  bis  in  die  Höhe  der  zweiten  Rippe  aufgeragt  haben  soll.  Ferner 
habe  ich  selbst  am  Torso  eines  alten  Innsbrucker  Musealpräparates,  das  von  einem 
Neugeborenen  mit  geschlossenem  Bruchsack  stammte,  gesehen,  wie  zwei  hornförmige 
Zapfen  der  Leber  zu  beiden  Seiten  des  Herzens  das  äußerst  zarte  Centrum  ten- 


Hernia  paraoesophagea. 
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dineum,  mit  dem  sie  innig  verwachsen  waren,  in  den  Herzbeutel  hinein  vorgestülpt 
hatten. 

Es  besteht  bei  den  Autoren  darüber  verschieden  Meinung,  ob 
man  Sackbildungen,  welche  von  einer  der  Durchtritts- 
stellen für  Speiseröhre,  Gefäße  oderNerven,  unmittel- 
bar neben  diesen  Gebilden  gegen  den  Thoraxraum  vor- 
gestülpt sind  und  vorgefallene  Bauchorgane  enthalten,  ebenfalls  zu 
den  Zwerchfellsmißbildungen 
rechnen  soll ;  diese  Meinung 
ist  dahin  zu  klären,  daß  in 
der  Tat  eine  Störung  des 
regelrechten  Entwicklungs- 
erfolges vorliegt,  wenn  die 
Gewebsverlötung  zwischen 
Zwerchfell  und  Speiseröhre 
z.  B.  nicht  so  innig  ist,  daß  sie 
einen  glatten  Abschluß  bildet ; 
das  soll  besagen,  daß  schon  vor 
der  Geburt  eine  häutige  Aus- 
stülpung, die  innen  von  der 
Peritonealserosa  überkleidet 
ist,  in  das  hintere  Mediasti- 
num hinein  erfolgen  kann. 
Findet  man  also  bei  ganz  klei- 
nen Kindern  derartige  Aus- 
stülpungen, dann  ist  man  wohl 
berechtigt.  Entwicklungsstö- 
rungen in  ihnen  zu  ersehen. 

Unter  den  von  Lacher 
zusammengestellten  Fällen 
finden  sich  14  Herniae 
paraoesophageae ;  von 
diesen  seien  indes  wohl  nur 
5  als  kongenital  bedingt  an- 
zusehen ;  sie  betrafen  Kinder 
den  ersten  Jahren.  Bei 


in 

älteren  Personen  ist  natür- 
lich die  Ueberlegung  schwie- 
riger, ob  der  absonderliche 
Befund  angeboren  oder  er- 
worben ist.  Solche  Fälle 
haben  unter  anderem  Ep- 
pinger,  E.  Schwalbe  und 
Arnheim  mitgeteilt. 


Fig.  26.    Hernia  phrenica  congenita.  Co 
Colon,  H  Hepar,  Je  Jejunum,  O.m.  Omentum 
majus,    Pr.r.   Processus  vermif.,    Sa  Saccus 
herniosus,    Ve  Ventriculus,    V.u.  Vena  um- 
bilicalis,  Co.a,  Colon  ascendens,   Co.d.  Colon 
descendens,    L.s.    Ligam.    suspens.  hepatis. 
(Nach  Grosser). 
Bei  Eppingers  Beobachtung 
handelte  es  sich  um  einen  83- 
jährigen  Mann;  er  trug  rechts  neben  dem  Oesophagus  eine  Peritonealausstülpung ; 
wichtig  ist,  daß  in  diesem  Fall  auch  der  innere  Anteil  des  linken  Zwerchfellmuskels 
fehlte,  was  für  den  Mißbildungscharakter  der  ganzen  Erscheinung  spricht. 

E.  Schwalbe  hat  bei  einem  Erwachsenen  eine  unmittelbar  vor  der  Speise- 
röhre liegende  paraösophageale  Zwerchfellshernie  festgestellt  (Fig.  29).  Der  Hiatus 
Oesophagus  war  erweitert,  man  sieht  in  der  beigegebenen  Abbildung  deutlich  den 
hinteren,  scharfen  Rand  des  Foramens.  Der  Bruchsack  war  faustgroß  und  erwies 
sich  von  Pleura  parietalis  seitlich  äußerlich  überzogen,  während  er  nach  vorne  an 
das  Perikard  grenzte.  Der  Sack  lag  im  hinteren  Mediastinum.  Von  der  Oesophagus- 
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muskulatur  zogen  einzelne  Faserbündel  zum  Bruchsack  herüber  und  verloren  sich 
in  seiner  Wand.  Diese  Verwachsung  war  zwischen  Speiseröhre  und  Sackwand  am 
Hals  des  Bruchsackes,  vor  dem  Durchtritt  des  Oesophagus  durch  das  Foramen 
sehr  fest.  In  den  Bruchsack  zogen  von  der  Bauchhöhle  aus  ein  Teil  des  Magens, 
nämlich  der  Fundus,  und  ein  Teil  des  Netzes  hinein.  Der  Magen  war  im  Bruch- 
sack teilweise  verwachsen,  das  Netz  im  Bruchsack  zu  einem  lipomähnlichen  doppelt- 
walnußgroßen Knoten  zusammengerollt.  E.  Schwalbe  führte  weiter  aus,  es  sei 
unmöglich  anzunehmen,  daß  der  gefundene  Zustand  erst  in  späteren  Jahren  bei 
vorher  ganz  normalen  Zwerchfellsverhältnissen  erworben  worden  sei.  Auf  jeden 
Fall  müsse  eine  abnorme  Weite  des  Foramen  oesophageum  vorhanden  gewesen  sein, 
welche  wahrscheinlich  schon  von  Geburt  an  bestanden  habe.    Dafür  spreche  die 


Zwerchfellsbruchsack 


Colon  asc.  - 


•  Dünndarm 


—  S-förm.  Dickdarm 


Fig.  27.  Parasternale  Hernie  des  Zwerchfells  bei  einem  alten  Mann.  Mainzer 
Beobachtung.    (Nach  E.  Kkatzenstein.) 


Verwachsung  des  Oesophagus  mit  der  Bruchwand  und  der  festgestellte  Uebergang 
der  Speiseröhrenmuskulatur  in  die  Wand  des  Herniensackes.  Die  Adhäsionen  des 
Magens  hat  Schwalbe  durch  eine  tuberkulöse  Peritonitis  deuten  können. 

Auch  Arnheins  Mitteilung  betrifft  einen  erwachsenen  Mann  (von  32  Jahren). 
Dieser  war  besinnungslos  in  das  Spital  aufgenommen  worden,  wo  er  nach  2  Tagen 
starb.  Ob  er  ein  Trauma  erlebt  hatte,  dafür  fehlten  die  Anhaltspunkte.  Bei  der 
Sektion  fand  sich  der  Magenfundus,  ja  noch  mehr,  etwa  %  des  ganzen  Magens  in 
einem  Bruchsack,  dessen  Eingang  dem  Hiatus  oesophsgus  mit  etwa  4  cm  weiter 
Oeffnung  entsprach.  Der  ßruchsack  lag  im  hinteren  Mediastinum,  war  aber  etwas 
nach  links  in  die  Pleurahöhle  vorgebaucht;  er  maß  10:9:6  cm,  ließ  keine  Ver- 
wachsungsmembranen oder  Verdickungen  erkennen.  Aus  dem  Sack  ragte  nach 
unten  der  Pylorusteil  des  Magens  und  das  Duodenum;  bei  Anwendung  eines  ganz 
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geringfügigen  Zuges  am  Zwölffingerdarm  konnte  man  Magen  und  Netz  mit  Leichtig- 
keit aus  dem  Bruchsackmund  hervorziehen,  wobei  sich  der  Sack  entleerte  und  auch 
der  Oesophagus  herabrückte  und  sich  streckte;  nirgends  fanden  sich  Verwachsungen 
des  Magens  und  Netzes  mit  der  Bruchsackwand.  Der  Magen  war  äußerst  dick- 
wandig und  muskulös.  Arnheim  meinte  nun,  daß  diese  Hernie  schon  lange  Zeit 
bestanden,  daß  es  sich  aber  doch  wohl  um  eine  erworbene  Hernie  gehandelt  hätte; 
„denn  wenn  der  Magen  bereits  seit  der  Fetalzeit  disloziert  gewesen  wäre,  so  müßte 
man  wohl  annehmen,  daß  er  infolge  der  Raumbeengung  und  der  anormalen  Lage 
in  seiner  Entwicklung  zurückgeblieben  wäre'1.  Den  letzten  Satz  Arzheims  kann 
man  wohl  anfechten,  wenn  man  die  gute  Entwicklung  des  verlagerten  Magens  bei 


Fig.  28.  Hernia  diaphragmatica  sinistra.  Etwas  von  links  vorne  gesehen. 
Bruchsack  eingeschnitten.   (Nach  E.  Broman.) 

anderen  Fällen  von  angeborener  Zwerchfellsmißbildung  bedenkt,  welche  sich  bei 
erwachsenen  Menschen  fanden. 

Weitere  Fälle  solcher  Art  finden  sich  in  der  Zusammenstellung  von  Grosser 
angegeben ;  sie  sind  von  Barth  (erwachsene  Frau),  Bright  (19jähriges  Mädchen), 
Fischer  (50jähriger  Mann)  und  Rokitansky  mitgeteilt.  Winkler  zitierte  in 
diesem  Sinn  eine  von  Legry  gemachte  Beobachtung  an  einer  schwangeren  Frau, 
deren  paraösophageale  Hernie  Teile  des  Netzes  und  des  linken  Colonknies  ent- 
hielt. Für  all  diese  Beobachtungen  muß  man  letzten  Endes,  solange  nicht  greif- 
bare Verletzungsumstände  eine  andere  Erklärung  geben,  das  Zugeständnis  einer 
angeborenen  Störung  in  der  Gewebsverankerung  zwischen  Oesophagus  und  Zwerch- 
fell zulassen,  welche  vielleicht  erst  postnatal  zur  Hernienausbildung  führte. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  8 
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Anhang:  Transdiaphragmatische  Peritoneal- 
ausbuchtung. 

An  dieser  Stelle  ist  einer  anderen  Entwicklungsstörung  zu  ge- 
denken, die  bei  schweren  Mißbildungen  der  Wirbelsäule  zu  beobachten 
ist  und  ebenfalls  meist  als  „Hernia  diaphragmatica"  gebucht  wurde. 
Diese  Fälle,  welche  vollkommene  oder  unvollkommene 
neurenterische  Verbindungen  bei  vorderer  und  hin- 
terer Wirbelspaltung  betreifen,  sind  von  Budde  und  von 
Gg.  B.  Gruber  zusammengestellt  und  kritisch  beleuchtet  worden. 

Es  handelt  sich  darum,  daß  bei  vorderer  Wirbelspalte  in  der 
Halswirbelsäule  und  bei  zunächst  anscheinend  regelrecht  geschlossenem 
Zwerchfell  der  Magen  und  der  Dünndarm,  die  Milz  und  das  Pankreas 


,  Oesophagus 


Aorta 


Fig.  29.  Hernia  paraoesophagea  diaphragmatica.  Ansicht  von  rückwärts. 
(Nach  E.  Schwalbe.) 

in  der  Abdominalhöhle  fehlen ;  sie  liegen  in  einem  retromediastinalen, 
mehr  oder  minder  gegen  eine  oder  beide  Pleurahöhlen  vorgewölbten 
Sack,  dessen  Eingang  zumeist  an  Stelle  des  Hiatus  oesophageus  zu 
suchen  ist. 

Als  Fälle  dieser  Art  sind  Beobachtungen  von  Ceüveilhier,  Levy,  Rind- 
fleisch, Dammann,  Muscatello,  Schlippe,  Luksch,  Budde  und  Gg.  B.  Gruber 
aufzufassen.  Bald  liegt  der  Magen  mit  Milz,  Pankreas,  Duodenum  und  Jejunum 
in  der  peritonealen  Vorstülpung,  ja  in  Schlippes  Fall  auch  das  lleum,  in  Lews 
und  Dämmanns  Fälle  sogar  Abschnitte  des  Dickdarms;  bald  findet  sich  ein 
divertikelartiger  Hohlstrang,  der  vom  richtig  liegenden,  also  subphrenisch  angelegten 
Magen  oder  Duodenum  neben  dem  Oesophagus  durch  das  Foramen  oesophageum 
(Budde)  oder  neben  der  Vena  azygos  an  deren  Durchtrittsstelle  (Gg.  B.  Gruber) 
bzw.  zwischen  Aorta  und  Speiseröhre  (Luksch)  ins  retromediastinale  Gewebe  ein- 
tritt und  gegen  den  Spaltbereich  in  der  Halswirbelsäule  hin  verläuft.  Bei  Svitzers 
Fetus  lagen  Magen  und  Duodenum  unter  dem  Zwerchfell,  das  im  Bereich  seiner 
rechten  lumbalen  Schenkel  einen  häutigen  Sack  offenbar  retropleural  (retro- 
mediastinal)  gegen  die  Halswirbelplatte  entsandte.  Der  Sack  umschloß  Jejunum, 
lleum  und  Colon  transversum. 


Phrenischer  Retromediastinal-Recessus 
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Es  ist  bedeutungsvoll,  daß  man  die  in  das  Retromediastinum 
gelagerten  Teile  nicht  einfach  aus  ihrem  Lager  herausziehen  kann, 
wie  dies  bei  den  paraösophagealen  Hernien  der  vorausgehenden  Be- 
schreibung der  Fall  ist,  sondern  daß  sie  zum  großen  Teil  dort  ad- 
härent  sind ;  wohlgemerkt  sei,  daß  es  sich  stets  um  frühgeborene  oder 
neugeborene  Früchte  handelt,  für  welche  etwaige  Annahmen  peri- 
tonitischer  Verwachsungen  nicht  gemacht  werden  können.  Es  sei 
dazu  noch  erwähnt,  daß  in  den  einschlägigen  Fällen  von  Cruveilhier 
und  Muscatello.  abgesehen  und  unabhängig  von  der  hier  inter- 
essierenden retromediastinalen  Lagerung  von  Darmteilen,  auch  echte, 
seitliche  Zwerchfellslücken  vorhanden  waren,  welche  den  ganzen  Be- 
fund noch  komplizierter  gestalteten. 

Cm  ähnliche  Verhältnisse  dürfte 
es  sich  auch  in  Fällen  von  Bu>u  l) 
und  von  Plexk  gehandelt  haben. 
Wie  die  Bilder  von  Plexk  zeigen 
(Fig.  30  u.  31),  lag  eine  Ektopie  des 
Magens  über  das  Zwerchfell  vor; 
der  Oesophagus  erschien  verkürzt: 
hoch  über  dem  Diaphragma  stand 
die  Cardia,  im  übrigen  ragte  der 
Magenkörper  durch  den  erweiterten 
Zwerchfellsschlitz  in  die  Bauch- 
höhle. 


Fig.  30. 


.  Fig.  31. 


Fig.  30.  Schema  der  Magenverlagerung  bei  Ectopia  ventriculi  thoracalis 
mediastinalis.  (Nach  Plexk,  Wiener  klin.  Wochenschr.,  1922.)  —  Tr.  Trachea, 
Oe.  Oesophagus.  V.  Magen,  Ao.  Aorta,  P.  Pförtner,  C.  Cardia,  Du.  Duodenum. 
AI.  Mesenterium,  Ctr.  Querdarm.  H.  Leber,  L.h.g.  Ligament,  hepat.  gastr.,  L  Milz. 
O.ma.  großes  Netz,  O.mi.  kleines  Xetz,  Di.  Zwerchfell,  Pl.s.  Pleura  sinistra,  Pl.d. 
Pleura  dextra,  Prt.  Peritoneum. 

Fig.  31.  Zwerchfell  des  in  Fig.  30  dargestellten  Befundes  mit  erweitertem 
Hiatus  oesophageus.  —  C.  Foramen  venae  cavae,  Vt.  Centrum  tendin..  H.oe.  Hiatus 
Oesophagus. 


Wie  gesagt,  liest  man  diese  Erscheinung  des  Durchtritts  von  Itagen 
usw.  durch  den  Hiatus  oesophageus  ins  Retromediastinum  als  ..Hernia 
foraminis  oesophagei"  genannt  (Rindfleisch).  Dammaxn  sprach  von 
..Zwerchfellsbruch",  Schlippe  von  ..Hernia  diaphragmatica".  Allein 
Budde  hat  für  die  fragliche  Erscheinung  das  Unzutreffende  solcher 
Bezeichnungen  festgestellt;  denn,  wie  oben  schon  erwähnt  wurde,  ist 


1)  Zitiert  von  Plexk  ohne  Quelleangabe. 
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unter  ,.Bruch"  (Hernie)  nicht  eine  offene  vorgeschobene  Bucht  der 
Bauchhöhle  ohne  weiteres  zu  verstehen;  man  nennt  ja  auch  den  Pro- 
cessus vaginalis  nicht  so,  der  den  Hoden  als  an-  und  eingewachsene 
Bildung  umschließt.  Unter  Hernie  versteht  man  eine  seröse  Aus- 
buchtung in  der  Gesamtheit  mit  fehlgelagerten,  also  dort  nicht  primär, 
nicht  physiologisch,  verwachsenen  Eingeweideteilen.  In  den  vor- 
liegenden Fällen  enthielt  der  Recessus  retromediastinalis  über  dem 
Hiatus  oesophageus  nicht  nur  den  Magen  und  den  Dünndarm  etc., 
sondern  auch  deren  parietalen  Gekröseansatz;  diese  Organe  waren 
nicht  bruchartig  vorgefallen;  hier  handelte  es  sich  um  primär  ab- 
weichend gelagerte  Eingeweideteile,  die  am  ungewöhnlichen  Ort  dif- 
ferenziert und  angeheftet  waren;  sie  veranlaßten  das  Erhaltenbleiben 
der  Ausbuchtung,  um  welche  herum  sich  das  Zwerchfell  bis  auf  ein 
paar  Ausnahmen  regelrecht  schloß. 


Fig.  32.  Vorder-  und  Rückenansicht  eines  männlichen  Fötus  mit  Cranio- 
rhachischisis  und  Diastema  der  Hals- Brustwirbelsäule,  in  deren  Spalte  nach  hinten 
der  Magen  sich  öffnet.  Man  sieht  (durch  präparatorischen  Eingriff  freigelegt) 
auch  die  Milz  in  der  Wirbelspalte  liegen.    (Nach  Gg.  B.  Gruber.) 


Die  alte  CRUVEiLHiERsche,  von  v.  Ammon  angenommene  Erklärung  der 
Genese  von  Zwerchfellsbrüchen,  die  heute  für  die  echten  phrenischen  Hernien  als 
verlassen  gelten  muß,  stimmt  jedoch  in  diesen  Fällen,  was  Dammann,  Budde  und 
ich  näher  beleuchtet  haben;  hier  handelt  es  sich  nicht  um  eine  Hernienbildung, 
sondern  lediglich  um  die  Erscheinung  einer  „Excavatio"  oder  eines  „ßecessus 
retromediastinalis  phr en ico- peritonealis".  Plenk  spricht  in  seinem 
Fall  von  „Ectopia  ventriculi  thoracalis  (mediastin  alis)". 

ß)  Divertikel  des  Zwerchfells.  Störungen  der  Gewebs- 
ordnung  scheinen  auch  in  den  seltenen  Fällen  im  Spiel  gewesen  zu 
sein,  welche  aus  der  Zahl  der  Zwerchfellshernien  herausfallen  und 
als  „Zwerchfe llsdi vertikel"  benannt  werden  können.  Die 
wenigen  Fälle,  welche  hier  in  Frage  kommen,  könnten  zwar  auch 
unter  den  Hernien  ihren  Platz  finden;  vielleicht  ist  es  aber  über- 
sichtlicher, sie  gesondert  zu  nennen,  so  unsicher  ihr  Wesen  sein  mag. 
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Zu  dieser  Diverticula  diaphragmatica  dürfte  die  vou  Eppinger 
zitierte  Beobachtung  Tennants  gehören,  welche  der  Autor  selbst  als 
eine  „partielle  Eventration"  aufgefaßt  hat;  er  meinte  damit  eine  sack- 
förmige Ausbuchtung,  welche  gerade  nur  von  den  hinteren  zwei 
Dritteln  des  Zwerchfells  gebildet  wurde ;  eine  vom  Abdomen  her 
kranialwärts  in  den  Sack  eingeführte  Hand  drang  bis  zur  Höhe  der 
2.  Rippe  vor.  Es  wird  betont,  daß  das  Zwerchfell  im  vorderen  Ab- 
schnitt das  gewöhnliche  Bild  zeigte. 
Der  Nervus  phrenicus  sei  völlig  normal 
gewesen.  Tennant  konnte  die  Ent- 
stehuug  der  Bildung  nicht  klären;  ent- 
weder habe  es  sich  um  eine  primäre 
Degeneration  des  Muskels  gehandelt 
oder  um  eine  kongenitale  Anlage. 

Fig.  33.  Schematische  Zeichnung  eines 
Durchschnittes  durch  die  Frucht  in  Fig.  32. 
Man  sieht  Magen,  Milz,  Duodenum  und  Pan- 
kreas über  dem  Zwerchfell  liegen  ;  dort  befinden 
sie  sich  in  einer  „Excavatio  peritonealis  retro- 
mediastinalis"  an  Stelle  des  Oesophagusdurch- 
trittes  durch  das  Zwerchfell.  (Nach  Gg.  B.  Grüber 
in  der  Zeitschr.  f.  Anat.  u  Entwicklungsgesch.). 
—  Legende:  1  Mundhöhle,  2  Nasenhöhle, 
3  Kehlkop  fein  gang,    4  Speiseröhre,  5  Magen, 

6  Duodenum,  7  Duodenalatresie,  8  Gallen- 
blase, 9  Pankreas,  10  Leber,  11  Dünndarm, 
12    MECKELsches    Divertikel,    13  Blinddarm, 

14  Mastdarm,  15  Zwerchfell,  16  Milz. 

Broman  hat  ein  muskuläres  Zwerchfelldivertikel  als  Behälter 
eines  Lipoms  beschrieben.  Diese  Bildung  betraf  einen  Mann  in 
mittleren  Jahren.  Das  Divertikel  saß  links  4  cm  vom  Hiatus  aorticus 
entfernt,  etwas  rückwärts  und  hob  sich  5  cm  über  das  Zwerchfell  in 

Fig.  34.  Mittlerer  Sagittalschnitt  durch 
Kopf-  und  Brustgegend  einer  Frucht  mit 
Craniorhachischisis  cervicodorsalis  und  offe- 
nem supradiaphragmatischen  neuroenteralen 
Verbindungsgang.  Retromediastinaler  Peri- 
tonealrecessus  mit  Oeffnung  an  Stelle  des 
Foramen  oesophageum.  —  1  Nasenhöhle, 
2  Mundhöhle,  3  Rachen,  4  Speiseröhre, 
5  Magen,  6  offener  neurenterischer  Gang, 

7  Vorstülpung  der  Darmwand,  8  Uebergang 
der  Darmwand  in  die  Hirnhaut,  9  Hirn- 
und  Adergeflechtsreste,  10  Dünndarm  und 
Pankreas,  11  Durchtritt  von  Dünndarm  und 
Pankreas  durch  das  Zwerchfell,  12  Bauch- 
höhle   (ausgeweidet),  13  Zunge,    14  Herz, 

15  Schilddrüse,  16  Wirbelsäule,  17  Rücken- 
mark, 18  Aorta  descendens,  H  Hämatom. 
(Nach  Gg.  B.  Gruber.) 

den  Pleuraraum  hinein.  Es  zeigte  an  seinem  Abgang  einen  Umfang 
von  8,5  cm,  in  seinem  Fundusgebiet  einen  Umfang  von  12  cm.  Nirgends 
bot  es  Spuren  von  Adhäsionen.  Broman  führte  die  Divertikelbildung 
als  eine  Folge  auf  die  Entstehung  des  zunächst  viel  größeren,  später 
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atrophierten  Lipoms  zurück;  dieses  selbst  kann  mit  einiger  Wahr- 
scheinlichkeit als  ein  dysontogenetischer  Tumor  gelten,  was  der  gauzen 
Erscheinung  das  Gepräge  der  Entwicklungsstörung  gibt.  Uebrigens 
hat  Clark  schon  1887  über  Lipombildung  im  Diaphragma  berichtet, 
jedoch  saß  in  seinem  Fall  der  Fettgewebsknoten  subpleural;  Broman 
fand  ihn  subperitoneal  angeordnet. 

Der  von  Eppinger  erwähnte  BoHNsche  Fall  einer  trichterförmigen  Diver- 
tikelbildung  im  sehnigen  Teil  der  linken  Zwerchfellshälfte  gegen  die  Brustfellhöhle 
hin  —  unter  Verlagerung  von  Milz,  Dünndarm  und  Coecum  —  könnte  wohl  ebenso- 
gut als  Hernia  diaphragmatica  gelten.  Uebrigens  ist  auch  in  dem  oben  erwähnten 
Fall  von  Dammann  —  abgesehen  von  dem  dort  vorhandenen  Recessus  peritonealis 
retromediastinalis  —  eine  divertikelartige  Recessusbildung  an  der  Uebergangsstelle  der 
Pars  costalis  diaphragmatis  in  die  Pars  vertebralis  zu  finden  gewesen,  welche  die 
vorgefallene  Milz  enthielt.  Auch  diese  Beobachtung  ließe  sich  ebenso  leicht  bei 
den  Zwerchfellshernien  buchen;  strenge  Grenzen  sind  hier  nicht  zu  ziehen  —  um 
so  weniger,  als  in  den  Fällen  der  Zwerchfellshernien,  wie  in  denen  der  fraglichen 
Divertikel  die  Gewebsverhältnisse  ihrer  Ausdehnung  und  Anordnung  nach  meist 
wenig  eingehend  dargetan  wurden. 

Ueber  echte  Diaphragmahernien  bei  Säugetieren  auf 
angeborener  Grundlage  erwähnt  Joest  in  seiner  „Speziellen  patho- 
logischen Anatomie  der  Haustiere"  in  erster  Linie  das  Vorkommen 
paraösophagealer  Bruchbildungen.  Er  und  Fritz  haben  beim  Schwein 
solche  Befunde  erhoben,  Fünfstück  beschreibt  die  gleiche  Erschei- 
nung beim  Hund,  Dehner  bei  der  Kuh;  der  WALDMANNsche  Fall 
einer  einschlägigen  Hernie  bei  der  Katze  dürfte  als  erworbene  Bil- 
dung anzusehen  sein.  Auch  sonst  ist  bei  einschlägigen  Tierbefunden 
große  Skepsis  am  Platz. 

Am  häufigsten,  so  glaubt  Joest,  sind  diese  Erscheinungen  erworben.  Das 
gilt  wohl  auch  von  dem  öfter  zitierten  Zirkuslöwen  mit  paraösophagealer  Hernie 
und  Magenvorfall;  allerdings  dürfte  die  Annahme  gezwungen  erscheinen,  es  sei 
diese  Hernie  lediglich  durch  oftmaliges  Aufheben  des  Löwen  am  Schwanz  ent- 
standen (Lit.  bei  Joest). 

Das  Wesen  und  die  formale  Entstehung  der  Zwerch- 
fellshernien ist  viel  bedacht  worden.  Ursprünglich  sah  man  in 
ihnen  eine  formal-genetisch  sekundäre  Bildung,  d.  h.  eine  in  Hauben- 
form stehen  gebliebene  Aussackung  des  tiefer  wandernden  Zwerch- 
fells, der  so  und  so  viele  atypisch  kranialwärts  gelagerte  Eingeweide- 
teile entgegenwirkten.  So  hat  z.  B.  Cruveilhier  und  dann  v.  Ammon 
eine  primäre  Dislokation  von  Abdominalorganen  verantwortlich  gemacht 
und  angenommen,  daß  am  fraglichen  Punkt  später  das  Zwerchfell 
mangelhaft  entwickelt  sei.  Ihm  hat  sich  z.  B.  Schöller  und  manch 
anderer  in  der  Erklärung  der  Zwerchfellsmißbildungen  angeschlossen. 
Diese  Theorie  ließe  auch  die  Annahme  zu,  daß  der  Mangel  an  Mus- 
kulatur im  Bereich  des  Herniensackes  ein  Defekt  sei,  also  einem 
Schwund  gedankt  werde,  wo  erst  Muskel  angelegt  war. 

Dagegen  steht  die  neuere,  von  Broman,  Cailloud  u.  a.  ver- 
tretene Anschauung,  welche  auch  die  meine  ist,  daß  im  Fall  der  an- 
geborenen Zwerchfellshernien  zwar  das  häutige  Zwerchfell  zum  Ab- 
schluß kam,  daß  aber  die  phrenische  Muskulatur  nicht  in  der  ge- 
hörigen Weise  einwuchs.  Diese  Anschauung  läßt  auch  Raum  für  die 
Meinung,  daß  eine  übermäßige  Wachstumsunregelmäßigkeit  das  häutige 
Zwerchfell  in  besonderer  Ausdehnung  und  Faltung  sich  anlegen  ließ 
und  so  die  Muskeleinwachsung  erschwerte.  Die  Verlagerung  der 
Bauchorgane  geht  wohl  Hand  in  Hand  mit  solcher  Wachstumsunregel- 
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mäßigkeit.  Darüber  ist  bei  der  Frage  der  ursächlichen  Umstände 
solcher  Mißbildungen  noch  zu  handeln. 

Kjöllekfeldt  hat  die  Ansicht,  wie  sie  soeben  über  die  formale  Genese  der 
angeborenen  Zwerchfellshernien  ausgedrückt  wurde,  gerügt.  Er  führte  aus,  daß 
der  phrenische  ßruchsack  von  E.  Schwalbe,  Pape  und  ihm  sehr  schlaff  und 
dünnhäutig  befunden  worden  sei;  er  sei  geradezu  weiter  gewesen,  als  sein  Inhalt 
das  verlangt  habe.  Dieser  Befund  drängte  zur  Ueberzeugung,  „daß  eine  früh- 
embryonale Hemmungsbildung  des  Zwerchfells  und  der  Bauchorgane  vorliegt,  die 
darin  besteht,  daß  sich  der  dorsale  Abschnitt,  der  etwa  in  der  Höhe  der  kranialen 
Halsgrenze  auftretenden  Zwerchfellsanlage  nicht,  wie  normal,  kaudalwärts  ver- 
schoben hat,  und  daß  die  der  Zwerchfellsanlage  angrenzenden  Bauchorgane,  die 
Milz,  der  Magen  und  vor  allen  Dingen,  wie  gezeigt,  auch  Teile  des  linken  Leber- 
lappens ebenfalls  die  kaudalwärts  gerichtete  Wanderung  nicht  vollkommen  mit- 
gemacht haben  und  in  der  Nähe  des  zurückgebliebenen  Abschnittes  der  Zwerch- 
fellsanlage  verlagert  blieben,  während  die  älteren  Partien  derselben,  die  Pars  sternalis 
und  Pars  lumbocostalis  kaudalwärts  gewandert  und  von  der  Muskulatur  durch- 
wachsen worden  sind." 

Dieser  Deutung  kann  in  den  Fällen  eine  Berechtigung  zugesprochen  werden, 
welche  einen  vollständig  oder  in  Teilabschnitten  zu  hohen  Ansatz  des  Zwerchfells 
an  Wirbelsäule  und  Rippenkorb  erkennen  lassen.  Ist  aber  die  Anheftungsweise 
des  mehr  oder  weniger  herniös  ausgebauchten  Zwerchfells  so,  wie  wir  sie  von  dem 
ordentlich  entwickelten  Zwerchfell  kennen,  dann  hängt  Kjöllerfeldts  Vorstellung 
sozusagen  in  der  Luft. 

Ueber  die  Zeit  der  muskellosen  oder  muskelarmen 
Bruchsackbildung  im  Fall  der  angeborenen  Zwerch- 
fellshernie  ist  zu  berücksichtigen,  daß,  wie  Eisler  ausführt,  beim 
Embryo  von  11  mm  die  Zwerchfellsmuskelanlage  schon  von  der 
Infrabyalmuskelmasse  getrennt  ist  und  mit  dem  Septum  transversum 
in  den  Thorax  gerückt  erscheint;  beim  Embryo  von  14  mm  Länge 
sei  die  Vereinigung  der  antimeren  Muskelanlagen  bewerkstelligt.  Am 
besten  erscheine  dann  der  Muskel  in  der  Gegend  der  Vena  cava  inf. 
und  des  Oesophagus  entwickelt;  die  Befestigungen  an  der  Wirbel- 
säule folgten  erst  später  (Lewis).  Da  erst  anfaDgs  des  3.  Embryonal- 
monats die  Muskelverteilung  innerhalb  des  bindegewebigen  Zwerch- 
fells durchgeführt  zu  sein  scheint  (Broman),  kommt  als  Grenzfrist 
der  möglichen  Ausbildung  einer  Zwerchfellshernie  nicht  nur  die  Zeit, 
angefangen  vom  Schluß  des  häutigen  Diaphragma,  sondern  von  dem 
Einwachsen  der  Muskulatur  bis  zur  fertigen  Muskelverteilung  in  Be- 
tracht, also  der  Zeitraum  etwa  vom  Anfang  des  2.  bis  zum  Anfang 
des  3.  Fetalmonats. 

Ueber  Häufigkeit  und  Geschlechtsvorkommen  der 
angeborenen  Zwerchfellshernien  gibt  folgende  Tabelle  von 
W.  v.  Gössnitz  eine  Anschauung.  Es  macht  nichts  aus,  daß  seit 
ihrer  Aufstellung  (1904)  noch  mehrere  Beobachtungen  von  ange- 
borener Zwerchfellshernie  gemacht  worden  sind.  Das  Wesentliche, 
nämlich  das  Verhältnis  in  der  Anzahl  der  davon  befallenen  Kinder 
und  Erwachsenen,  ferner  die  Bevorzugung  der  linken  Seite,  endlich 
die  Gleichheit  in  der  Geschlechtsbeteiligung,  all  das  zeigt  schon  die 
v.  GössNiTzsche  Tabelle  genügend  an. 

Es  lehrt  also  diese  Uebersicht,  daß  männliches  und  weib- 
liches Geschlecht  einen  gleich  großen  Anteil  an  der 
Ausbildung  angeborener  Zwerchfellshernien  nehmen. 

Dagegen  ist  auch  von  den  Zwerchfellshernien  die  linke 
Köper seite  bevorzugt. 

Auf  Begleiterscheinungen  und  Folgen  der  Zwerchfells- 
hernien wird  erst  nach  Behandlung  der  Eventratio  phrenica  einge- 
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gangen.  Ebenso  soll  im  ganzen  Zusammenhang  die  Frage  nach  ihrer 
ursächlichen  Bedeutung  berücksichtigt  werden. 


W.  V.  Gössnitz'  Tabelle  über  das  Vorkommen  von  angeborenen 

Zwerchfellshernien. 


Lebensalter 

Körperseite 

weiblich 

männlich 

ohne  Angabe 

Summe 

Erwachsene 

rechts 

2 

1 

3 

links 

4 

5 

2 

11 

Summe 

6 

6 

2 

14 

Kinder 

rechts 

links 

2 

2 

Summe 

2 

2 

Neugeborene 

rechts 

1 

1 

2 

4 

links 

4 

2 

2 

8 

Summe 

5 

3 

4 

12 

Insgesamt 

11 

11 

6 

28 

2.  Ausbauchung  einer  Zwerchfellshälfte. 

Es  ist  schon  im  Beginn  des  Hauptstückes  über  die  Entwicklungs- 
störungen des  Zwerchfells  betont  worden,  daß  die  Bezeichnung 
„Eventratio  phrenica"  einen  umstrittenen  Namen  für  ein 
begrifflich  noch  nicht  feststehendes  Phänomen  bildet;  denn  die  Er- 
scheinung der  Ausbauchung  einer  Zwerchfellshälfte  gegen  den  Thorax 
ist  weder  anatomisch  noch  ätiologisch  geklärt,  d.  h.  sie  scheint 
anatomisch  nicht  einheitlich  zu  sein,  während  es  ganz  bestimmt  ver- 
schiedene ursächliche  Umstände  gibt,  unter  denen  sie  zustande 
kommen  kann.  Da  für  die  „  Erklärung "  der  Eventratio  phrenica 
gar  nicht  selten  die  Vorstellung  herangezogen  wird,  es  handle  sich 
um  Folgen  einer  Entwicklungsstörung,  auch  wenn  —  wie  das  Regel 
ist  —  der  merkwürdige  Zwerchfellshochstand  erst  in  späteren  Lebens- 
jahren, also  beim  Erwachsenen,  auffiel,  so  kann  hier  nicht  kurz  über 
die  Frage  der  Zwerchfellsausbauchung  weggegangen  werden,  obwohl 
heute  anzunehmen  ist,  daß  in  vielen,  wohl  in  den  meisten  Fällen  andere 
als  kongenitale  Umstände  wirksam  waren. 

Zunächst  sei  festgestellt,  daß  man  nur  dann  von  einer  Even- 
tration des  Diaphragmas  sprechen  soll,  wenn  das  in  seinen 
Gewebsanteilen  primär  qualitativ  vollständige  Zwerchfell  cranial  über- 
mäßig kuppelartig  ausgedehnt  ist;  diese  Forderung  läßt  gewiß  zu, 
daß  —  etwa  infolge  Atrophie  oder  primärer  Abart  —  die  Muskulatur 
zwischen  den  Serosablättern  minder  kräftig,  ja  daß  sie  entartet  oder 
durch  Pseudohypertrophie  des  Stützgewebes  ersetzt  ist.  Wenn  aber 
die  ungewöhnliche  Zwerchfellsemporwölbung  den  Muskelgewebsanteil 
teilweise  oder  vollständig  vermissen  läßt  — ■  und  zwar  in  einer  Art, 
welche  den  primären  Mangel  der  Muskulatur  nahe  legt  — ,  dann  wäre 
man  durchaus  berechtigt,  den  Fall  unter  den  Zwerchfellshernien  als 
dysontogenetischen  Erscheinungen  eines  zwar  geschlossenen,  aber 
durch  mangelhafte  Gewebsverteilung  ausgezeichneten  Diaphragmas  zu 
buchen.    Solche  Fälle  verdienen  hier  auch  keine  gesonderte  Abhand- 
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lung,  sie  gehören  in  das  entsprechende  Kapitel  der  Zwerchfells- 
hernien,  z.  B.  die  manchmal  zitierte  Beobachtung  von  Fiedler,  die 
ein  8  Wochen  altes  Mädchen  betraf,  das  links  einen  Zwerchfells- 
bruchsack etwas  nach  vorn  gelegen  aufwies,  während  dahinter  das 
Zwerchfell  dilatiert  erschien,  sich  also  ähnlich  verhielt,  wie  der  als 
phrenisches  Divertikel  gedeutete  Fall  von  Tennant. 

Mißlich  für  einen  Ueberblick  und  eine  Scheidung  der  von  den  Autoren  als 
phrenische  Eventration  bezeichneten  Fälle  ist  die  Tatsache,  daß  weitaus  die  meisten 
Vorkommnisse  nur  klinisch,  vor  allem  röntgenologisch  diagnostiziert,  aber  nicht 
autoptisch  analysiert  wurden.  Es  liegen  heute  demnach  schon  zahlreiche 
Meldungen  über  Eventratio  d  i  a  p  h  r  a  g  m  a  t  i  c  a  oder  Relaxatio 
phrenica  usw.  im  Schrifttum  von  H.  Eppinger,  Johannes  Bergmann,  H. 
Fischer,  Betschow,  Stenhuis,  Cordier,  Wels,  Funk  und  Manges,  Nicolaison, 
Kienböck,  Weigert,  Motzfeld,  Haase,  Scholz,  Birgfeld,  Lerche,  Neumann, 
Louste  und  Fatoni,  Herzfeld  und  Unverricht,  Elias,  Glässner,  Freud 
und  Horner,  Papillon  et  Pigeon,  Schober,  Jewett,  Muggia,  v.  Boros, 
Clopton,  Hillejan,  Landis,  Stowell,  v.  Steinitz,  Aronowski  u.  a.  vor1). 
Aber  bezeichnend  ist  es,  daß  nicht  wenige  dieser  Autoren  sich  mit  dem  diagnosti- 
schen Problem  befassen,  wie  man  die  Hernia  diaphragmatica  beim  Lebenden  von 
der  Eventration  unterscheiden  kann,  eine  Frage,  welche  gerade  den  Eöntgen- 
diagnostiker  bewegen  muß.  Es  ist  ja  vorgekommen ,  daß  zunächst  mit  großer 
Bestimmtheit  die  Diagnose  „Eventratio  phrenica"  ausgesprochen  war,  die  dann 
autoptisch  zur  Feststellung  einer  Hernia  oder  Fissura  phrenica  führte  (z.  B.  in 
dem  von  Glässner  röntgenologisch,  später  von  Freud  und  Horner  bioptisch 
untersuchten  Fall  einer  27jährigen  bzw.  30jährigen  Frau). 

Bei  dieser  Unsicherheit  der  Abgrenzung  und  Auffassung  der 
Eventratio  phrenica  ist  die  Tatsache  wichtig,  daß  man  auch  bei 
Kindern,  ja  bei  Neugeborenen  Feststellungen  der  Zwerchfells- 
ausbauchung gemacht  hat.  Es  sei  in  dieser  Hinsicht  verwiesen  auf 
Hillejan,  Stein,  Papillon  et  Pigeon  2),  Scholz,  Schober,  Haase, 
Birgfeld  und  Weigert3). 

Nicht  immer  wurde  schon  in  den  ersten  Lebensstunden  die  Anomalie  fest- 
gestellt. Scholz  gibt  an,  daß  sein  Patient,  bei  dem  in  der  7.  Woche  ein  links- 
seitiger Zwerchfellshochstand  gefunden  wurde,  schon  vom  2. — 4.  Lebenstag  an 
etwas  hustete  und  außer  Atem  kam. 

In  Hillejans  Fall  handeltt  es  sich  um  ein  Mädchen,  das  am  Tag  nach 
seiner  Geburt  auffallend  cyanotisch  erschien,  Tachykardie,  oberflächliche  Atmung 
und  rechtsgewendetes  Herz  feststellen  ließ.  Dieses  ganz  normal  geborene  Kind 
ließ  röntgenologisch  den  Magen  so  hoch  stehend  erkennen,  daß  er  das  linke 
Sternoclaviculargelenk  erreichte;  links  und  über  dem  Magen  fand  sich  noch  eine 
homogene  Aufhellung ;  durch  einen  leicht  bogenförmigen  Schatten  war  sie  ebenfalls 
wie  die  Magenblase  cranial  begrenzt.  Nach  einiger  Zeit  änderte  sich  das  Bild ;  die 
homogene  Aufhellung  zeigte  bewegliche  Einzelheiten;  es  handelte  sich  um  Darm- 
schlingen.   Die  bogenförmige  Schattenlinie  stand  in  Höhe  der  2.-3.  Rippe. 

Haases  Patient,  ein  ISmonatiges  Kind,  soll  seit  dem  8.  Lebensmonat  Luft- 
hunger gezeigt  haben.  Sein  Zwerchfell  reichte  bis  zum  Schlüsselbein.  Haase 
sprach  die  Ansicht  aus,  daß  sich  der  kindliche  Organismus  daran  gewöhnen  könne. 


1)  Literatur  zu  finden  bei  Eppinger,  Bergmann,  Glässner,  Freud  und 
Horner,  v.  Steinitz,  Kure  und  Hiramatu,  Schlecht  und  Wels. 

2)  Nur  nach  dem  Titel  „Eventratio  diaphr.  droite  chez  le  nourisson"  er- 
schlossen ;  die  Arbeit  selbst  war  mir  nicht  erreichbar. 

3)  Vielleicht  ist  auch  der  berühmt  gewordene  Fall  Schreiber,  den  Volk- 
mann, Babes,  Hirsch,  Naunyn,  Hildebrand  und  Hess,  Stauder,  Jamin, 
Determann,  Winternitz,  Günther,  Beltz,  Wieting  und  Lotze  klinisch  be- 
trachteten, während  Eggeling  die  pathologisch-anatomische  Klärung  bringen  konnte, 
hier  einschlägig;  denn  schon  in  seinem  12.  Lebensjahr  soll  bei  diesem  gequälten 
und  von  Klinik  zu  Klinik  gereisten  Mann  die  Dextrokardie  erkannt  worden  sein. 
Uebrigens  bot  er  im  Magendarmsitus  mancherlei  Lagerungsverhältnisse,  wie  sie  für 
Zwerchfellshernien  recht  typisch  sind,  so  den  um  180°  gedrehten  Magen.  (Vgl. 
Johannes  Bergmann.) 
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In  Steins  Fall  ist  röntgenologisch  bei  einem  Neugeborenen  die  „Eventration" 
des  Zwerchfells  festgestellt  worden,  welche  3  Wochen  später  autoptisch  bestätigt 
worden  sei.  Immerhin  fragt  sich,  ob  hier  nicht  eine  ausgedehnte  Hernia  diaphrag- 
matica  vorlag;  denn  Stein  gab  an,  daß  sich  die  linke  Zwerchfellshälfte  als  eine 
fibröse  Kuppel  („a  fibrous  dorne,  thin  and  gray  in  appearance")  von  dünner  und 
grauer  Erscheinung  habe  feststellen  lassen ;  ausdrücklich  fügt  er  noch  bei,  daß  in 
dieser  Kuppel  Muskelfasern  fehlten.   Das  spricht  gegen  die  Diagnose  „Eventration". 

In  Schobers  Fall  handelte  es  sich  um  einen  12jährigen  Knaben,  dessen  Zwerch- 
fellsanomalie zufällig  bei  der  schulärztlichen  Musterung  entdeckt  worden  war. 
Röntgenologisch  wurde  der  Befund  als  Eventratio  phrenica  bestimmt;  Schober 
faßte  sie  als  hongenitale  Mißbildung  auf.  Beschwerden  hat  sie  ihrem  Träger  nicht 
gemacht.    Birgfelds  Mitteilung  bezog  sich  auf  ein  3jähriges  Mädchen. 


Fig.  35.  Fig.  37. 


Fig.  35.  Auffallender  als  „Eventratio  diaphragmatica"  bezeichneter  Hochstand 
der  linken  Zwerchfellshälfte.  Von  einer  41jährigen  Frau,  deren  linker  Nervus 
phrenicus  atrophisch  befunden  worden  ist,  während  der  rechte  wohlgebildet  war. 

(Nach  Motzfeld.) 

Fig.  36  und  37.  Nervi  phrenici  des  gleichen  Falles  wie  in  Fig.  35.  (Nach 
Motzfeld.) 

Könnte  man  auf  Grund  dieser  Beobachtungen  die  Meinung  für 
unbedingt  berechtigt  halten,  daß  eine  in  utero  entstandene  Zwerchfells- 
eventration vorkomme,  so  macht  eine  interessante  Beobachtung  von 
Richard  Weigert,  die  ebenfalls  einen  Säugling  betraf,  darauf  auf- 
merksam, daß  Schädigungen  des  Plexus  brachialis,  bzw.  der  Wurzeln 
des  Nervus  phrenicus  während  der  Geburt,  also  Zerrungen  oder 
Blutungen  als  Ursache  einer  nur  scheinbar  kongenitalen,  in  der  Tat 
aber  bei  der  Geburt  erworbenen  Zwerchfellsfunktionsstörung,  einer  ein- 
seitigen Zwerchfellslähmung  möglich  sind;  für  das  Kind  seiner  Be- 
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obachtung,  das  mit  Zangenhilfe  zur  Welt  kam,  scheint  diese  Annahme 
gestimmt  zu  haben,  zumal  die  linksseitige  Zwerchfellslähmung  mehr 
und  mehr  zurückging  und  normalen  Verhältnissen  Platz  machte. 

Bemerkenswert  ist  die  von  Steinitz  gemeldete  familiäre 
Häufung  des  idiopathischen  Zwerchfellshochstandes 
bei  einem  Vater  und  zwei  Töchtern;  eine  weitere  Tochter  und  die 
Mutter  haben  sich  normal  verhalten. 

Höchst  auffallend  am  Vorkommen  der  phrenischen  Eventration 
war  von  jeher  das  häufige  Vorkommen  auf  der  linken  Seite,  während 
die  rechte  Seite  nur  ganz  ausnahmsweise  befallen  erscheint;  rechts- 
seitige Beobachtungen  haben  H.  Eppinger,  Nicolaysen,  Papillon 
et  Pigeon  und  Steinitz  gemeldet  (ein  rechtsseitiger  Fall  von 
Glässner  hat  sich  später  nicht  als  Eventration  bestätigen  lassen). 

Natürlich  war  diese  linksseitige  Häufung  sehr  geeignet,  Analogie- 
schlüsse zur  angeborenen  Zwerchfellshernie  oder  -fissur  zu  erleichtern, 
welche  auch  am  häufigsten  linksseitig  gefunden  werden. 

Nur  ganz  wenig  Fälle  der  Gesamtbeobachtungen  von  Eventratio 
diaphrag.  sind  autoptisch  oder  gar  ausreichend  anatomisch  und  histo- 
logisch untersucht  worden.  In  dieser  Hinsicht  sind  die  Fälle  von 
R.  Thoma,  Glaser  (Benda),  Beltz,  Neumann,  Doering,  Krause, 
Motzfeld,  Eggeling  zu  nennen. 

Wichtig  an  den  pathologisch  -  anatomischen  Befunden  ist,  daß 
jeweils  die  Sehnen-Muskelschicht  zwischen  den  Serösen  des  Zwerch- 
fells —  wenn  auch  nicht  unverändert,  so  doch  nachweisbar  angelegt 
erschien. 

In  einem  Fall  von  ß.  Thoma  war  diese  Schicht  zu  einer  Lamelle  um- 
gewandelt, welche  aus  sehr  langgezogenen,  sehnig  glänzenden  Fasern  bestand;  sie 
bildeten  zwar  nur  eine  schleierähnlich  durchbrochene  Membran,  besaßen  aber  doch 
ein  außerordentlich  festes  Gefüge;  nach  hinten  und  nach  beiden  Seiten  ging  diese 
mittlere  Membran  in  muskulöse  Platten  des  Zwerchfells  über;  an  ihrem  vorderen 
Rand  jedoch  fanden  sich  wenig  Muskelfasern.  Auch  Doering  meldet  vom  Zwerchfell 
seines  Patienten,  daß  er  in  einer  mittleren  Bindegewebsschicht  Muskelfasern  etwa 
in  2/g  der  Ausdehnung  des  erschlafften,  häutig  aussehenden  Diaphragmaanteils 
gefunden  habe.  In  anderen  Fällen  (Glaser  -  Benda,  Neumann)  fand  man  die 
Muskulatur  der  schlaffen  Zwerchfellshälfte  besonders  hell,  ja  weißlich  in  der  Farbe ; 
ihre  mikroskopische  Prüfung  ergab  in  einer  dem  Verlauf  der  Muskelfasern  ent- 
sprechenden Anordnung  eine  sogenannte  Pseudohypertrophie  durch  reichliche  Aus- 
bildung von  Fettzellen  im  Stützgewebe.  In  Glasers  Fall  waren  die  von  der 
rechten  Seite  her  den  Hiatus  oesophageus  nach  links  umgreifenden  Muskelfasern 
schön  rot  und  hoben  sich  von  der  fahlen  Farbe  der  übrigen  phrenischen  Musku- 
latur gut  ab, 

Eggeling  hat  als  erster  vermutungsweise  eine  Zwerchfellslähmung 
als  Ursache  der  Eventratio  phrenica  angesprochen.  —  Was  nun  den  Nervus 
phrenicus  anbelangt,  so  ist  von  Benda  eine  nicht  nennenswerte  Verschmälerung 
seiner  Fasern  notiert  worden.  Dagegen  haben  Neumann  und  Motzfeld  eine 
Atrophie  des  zugehörigen  Zwerchfellsnerven  erkannt.  Motzfeld  faßte  sie  als 
Ursache  der  Muskelentartung,  Neumann  als  Folge  der  Muskelatrophie  auf  (Fig.  35 
und  36).  Auch  Krause  spricht  in  seiner  kurzen  Mitteilung  von  einer  Atrophie 
des  Nervus  phrenicus.  Beltz  gibt  für  seine  drei  Beobachtungen  an,  daß  der 
rechte  Nervus  phrenicus  normal  gewesen,  während  der  linke  in  einer  Pieuranarbe 
des  Herzbeutels  verwachsen  und  von  da  ab  nicht  weiter  verfolgbar  erschienen  sei. 
Nach  J.  v.  Boros,  der  eine  Schädigung  der  phrenischen  Innervierung  durch 
tuberkulöse  Symptome  für  einen  seiner  Fälle  angenommen  hat,  soll  Leenderz  die 
Zwerchfellsausbauchung  infolge  starken  Erfrierungsschadens  —  also  wiederum 
infolge  neuraler  Beeinträchtigung  —  beobachtet  haben. 

Nennenswerte  sonstige  Veränderungen  sind  bei  Vorkommnissen  der  Eventratio 
diaphragmatica  nicht  festgestellt  worden;  dabei  sehe  ich  hier  davon  ab,  die  Ein- 
wirkungen auf  die  Nachbarorgane  in  Einzelheiten  zu  schildern,  wie  Rechts- 
verdrängung des  Herzens,  Hochlagerung  oder  Verdrehung  von  Magen  Darmteilen 
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(Eggeling),  Formveränderungen  der  Leber  (Doering,  Eggeling),  diese  Verände- 
rungen sind  in  kurzer  Uebersicht  bei  Johann  Bergmann  zusammengestellt.  Sie 
bieten  keine  anderen  Gesichtspunkte,  als  man  bei  Betrachtung  der  Zwerchfells- 
hernien  ebenfalls  bemerkt. 

Die  Frage  nach  der  Entstehung  der  Zwerchfellsaus- 
bauchung konnte  von  keinem  ihrer  Untersucher  generell  mit 
Sicherheit  beantwortet  werden.  Doch  ist  wohl  als  ganz  feststehend 
zu  betrachten,  daß  nicht  alle  der  reichlich  gemeldeten  Beobachtungen 
von  Eventratio  phrenica  angeboren  waren.  Schon  Thoma  machte 
auf  einen  passiven  Zwerchfellshochstand  nach  Aufsaugung  eines 
Pleuraempyems  und  Lungenschrumpfung  aufmerksam.  Neumann 
verweist  auf  eine  gegenüber  der  Zwerchfellserschlaffung  primäre 
Phrenicusatrophie,  welche  etwa  als  Verletzungsfolge  auftreten  könne ; 
im  selben  Sinne  erklärt  Weigert  eine  kindliche  Eventratio  diaphrag- 
matica  als  Folge  neuraler  Geburtsläsion.  Man  könnte  auch  sonst  noch 
Läsionen  des  Phrenicus  annehmen,  etwa  Druckwirkung  durch  Lym- 
phome oder  tuberkulöse  Massen ;  in  der  Tat  griff  ja  v.  Boros  für 
einen  Fall  auf  diese  Ansicht  zurück;  in  einem  anderen  Fall  des 
gleichen  Beobachters  war  der  40jährige  Träger  der  Zwerchfells- 
anomalie 25  Jahre  früher  zwischen  2  Eisenbahnpuffern  schwer  ver- 
letzt werden.  —  Nun  haben  aber  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  die 
Anamnesen  und  die  diagnostischen  Untersuchungen  versagt,  so  daß 
verschiedene  Autoren,  z.B.  Doering,  Motzfeld,  Sendler,  Steinitz, 
Joh.  Bergmann  für  eine  kongenitale  Natur  der  Eventratio  phrenica 
eingetreten  sind,  freilich  ohne  ihr  Wesen  erklären  zu  können. 

Einer  der  Gründe  für  die  Aufstellung  der  Mißbildungstheorie  der 
Zwerchfellsausbauchung  war  sicher  der  Umstand,  daß  Phrenicusdurch- 
schneidung  nicht  immer  mit  Lähmung  des  gleichnamigen  Zwerchfells 
einhergeht.  Indes  sei  auf  die  experimentellen  Untersuchungen  von 
Kure,  Hiramatsu,  Takagi  und  Nakayama  verwiesen;  ihnen  gelang 
es  durch  Exstirpation  des  Ganglion  coeliacum  und  Evulsion  des  Nerv, 
phrenicus  eine  Relaxation  des  erst  normalen  Zwerchfells  zu  erzeugen. 
Es  muß  nach  ihren  Ergebnissen  die  spinale  und  die  sympathische 
Nervenversorgung  des  Zwerchfells  gestört  sein,  um  eine  Tonusherab- 
setzung der  zugehörigen  phrenischen  Muskulatur  zu  erhalten.  Die 
Gasfüllung  des  Magens  hilft  dann  sekundär  links  die  schlaffe  Zwerch- 
fellshälfte hoch  schieben,  während  rechts  die  Leber  das  Zwerchfell 
vor  dem  Hochtreten  zunächst  schützen  kann.  Erst  wenn  hier  Darm- 
schlingen zwischen  Leber  und  Zwerchfellshälfte  treten,  oder  wenn  hier 
sich  Flüssigkeit  oder  Gas  auswirken  kann,  kommt  es  unter  analogen 
Vorbedingungen  in  der  Nervenversorgung  zu  einer  phrenischen 
Relaxation.  (Irgendwelche  ausgleichende  von  Cavalie  und  Hellin 
behauptete  neurale  Anastomosen  von  Intercostalnerven  für  das  Zwerch- 
fell lehnen  die  4  japanischen  Autoren  auf  Grund  ihrer  Untersuchungen 
ganz  strikt  ab.) 

Diese  neuen  experimentellen  Feststellungen  lassen  vielleicht  doch 
die  Meinung  von  der  dysontogenetischen  Natur  der  Even- 
tratio diaphragmatica  stärker  an  Boden  verlieren,  eine  Meinung, 
die  an  sich  embryologisch  schwer  genug  zu  deuten  wäre.  Aus  der  Welt 
geschafft  ist  die  Annahme  einer  kongenitalen  Zwerchfellsausbauchung 
dadurch  aber  nicht.  Immer  wird  als  merkwürdige  Erscheinung  die 
Annahme  einer  Entwicklungsstörung  nahe  gerückt  durch  die  Fest- 
stellung beträchtlich  phrenischer  Eventration  beim  Neugeborenen; 
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ebenso  auffällig  ist  das  familiäre  Vorkommen,  wie  es  Steinitz  be- 
obachtet haben  will.  Auch  gelang  es  in  manchen  an  Erwachsenen 
gesehenen  Fällen  bei  der  autoptischen  Prüfung,  neben  der  Zwerch- 
fellsanomalie  andere  Variationen  und  Mißbildungen  nachzuweisen;  so 
überlegt  z.  B.  Thoma,  daß  im  Fall  eines  75jährigen  Landmannes  die 
kleinere  oder  deformierte  Lunge  durch  Störung  der  Entwicklung  oder 
des  postnatalen  Wachstums  ihre  eigentümliche  Form  angenommen 
haben  könnte,  die  von  ihm  allerdings  als  Folge  des  linksseitig  hoch- 
gewölbten Zwerchfells  angesprochen  wird.  Motzfeld,  der  ebenfalls 
für  die  kongenitale  Natur  der  Eventratio  diaphragmatica  eingetreten 
ist,  fand  im  Fall  einer  41jährigen  Frau  Arterienanomalien  im  Bereich 
der  Arteriae  mesentericae  und  der  Art.  iliaca  communis  sin.,  sowie 
atypische  Form  der  linken  Lunge.  Bergmann,  der  für  die  dys- 
ontogenetische  Natur  der  Eventratio  phrenica  der  Erwachsenen  ihre 
lange  Symptomlosigkeit  ins  Treffen  führt,  hat  folgende  Vorstellungen 
über  die  formale  Genese  der  Erscheinung  geäußert:  Die  von 
Eggeling  und  Doering  gesehene  Lebereigentümlichkeit  (Kleinheit 
der  Leber)  ließe  sich  ätiologisch  nicht  verwerten ;  auch  für  die  Lage- 
verhältnisse von  Magen  und  Herz  gelte  dies.  Dagegen  könne  man 
aus  dem  Verhalten  der  Lunge  Schlüsse  ziehen,  wie  dies  teilweise 
Doering,  vor  allem  aber  Baetge  getan  hätten.  Diese  Autoren 
gingen  von  den  Innendrucksverhältnissen  des  Pleuraraumes  aus, 
welche  durch  Form  und  Größe  der  Thoraxwand,  des  Zwerchfelles, 
des  Herzens,  der  Lunge  und  der  großen  Gefäße  abhängig  seien.  Bei 
Druckverminderung  müsse  mindestens  einer  dieser  Faktoren  beein- 
trächtigt sein;  es  könnte  dadurch  eine  Deformierung  des  Thorax,  ein 
Emphysem  oder  eine  Eventratio  diaphragmatica  entstehen.  Nun  sei 
aber  der  Grund  für  eine  lnnendrucksverminderung  in  den  einschlägigen 
Fällen  der  zu  geringen  Entwicklung  der  linken  Lunge  zu  danken  ge- 
wesen. Durch  die  Hypoplasie  der  linken  Lunge  fehlte  dem  vordringen- 
den Wachstum  der  Bauchorgane  der  Widerstand,  und  so  käme  es  zur 
Ausfüllung  der  linken  Brusthälfte  durch  Bauchorgane  unter  Empor- 
drängung  der  linken  Zwerchfellshälfte.  Eine  Schwierigkeit  für  diese 
Theorie  ersieht  Bergmann  in  der  relativen  Größe  des  linken  Leber- 
lappens in  frühembryonaler  Zeit;  er  nimmt  an,  dieser  linke  Leber- 
lappen müßte  doch  dem  Andrängen  der  Bauchorgane  Widerstand 
leisten,  ein  Punkt,  der  uns  später  bei  Besprechung  der  Genese  der 
Zwerchfellsmißbildungen  überhaupt  noch  begegnen  und  als  nicht  ganz 
stichhaltig  erscheinen  wird. 

Ob  nun  diese  BAETGE-BERGMANNsche  Vorstellung  stimmt  oder 
nicht,  jedenfalls  ist  die  Entwicklungszeit  einer  kongenitalen 
Zwerchfellsausbauchung  nach  Schluß  des  Foramen  pleuro- 
peritoneale anzunehmen;  ja,  die  im  allgemeinen  gleichmäßige  Muskel- 
verteilung im  Zwerchfell  könnte  dafür  sprechen,  daß  nicht  vor  dem 
2. — 3.  Embryonalmonat  die  Störung  eingetreten  sei.  Aber  man  muß 
bedenken,  daß  die  Muskeleinwachsung  auch  bei  bereits  völliger  Aus- 
bildung eines  häutigen  Zwerchfellhochstandes  nicht  als  Unmöglichkeit 
abgewiesen  werden  kann. 

Ueber  die  Natur  der  ersten  ungewöhnlichen  Erscheinung  in  dieser 
Formabweichung  wissen  wir  nichts.  Wenn  nun  tatsächlich  etwa  durch 
einen  Wachstumsexzeß  eine  Hyperplasie  in  der  Ausbildung  des 
häutigen  Zwerchfells  als  die  primäre  Form  gegeben  wäre,  welche 
sekundär  von  Muskulatur  in  ganzer  Ausdehnung  durchwachsen  würde, 


126 


Kapitel  II. 


dann  müßte  man  auf  die  gleiche  Entwicklungszeit  wie  bei  der  Bildung 
geschlossener  Zwerchfellshernien  zurückgreifen.  Natürlich  ist  aber 
nicht  gesagt,  ja  nicht  einmal  wahrscheinlich,  daß  ein  nur  auf  eine 
Zwerchfellshälfte  beschränkter  Wachstumsprozeß  gewissermaßen  „idio- 
pathisch" in  Frage  steht.  Das  ganze  Bild  legt  mehr  den  Gedanken 
nahe,  daß  wirklich  Mißverhältnisse  in  der  Druck-  und  Raumverteilung 
des  Embryo  für  solche  Bildungen  maßgebend  seien,  ein  Gesichts- 
punkt, der  später  bei  der  allgemeinen  Besprechung  der  Dysonto- 
genese  des  Zwerchfells  noch  berücksichtigt  werden  muß. 


c)  Angeborene  Lagestörung  des  Zwerchfells  (Dystopia  phrenica). 

In  diese  Gruppe  gehören  nur  Beobachtungen  von  Zwerchfells- 
mißbildungen mit  zu  weit  cranial  inserierenden  phrenischen  Anteilen ; 

dieser  Gesichtspunkt  ist  wohl 
allzuwenig  bei  Bearbeitung 
von  Einzelfällen  beobachtet 
worden.  Paul  Schneider 
hat  bei  Bearbeitung  der 
Aplasie  oder  Agenesie  der 
Lunge  angegeben,  daß  in 
einigen  daraufhin  geprüften 
Fällen  eine  höhere  Insertion 
des  Zwerchfells  gefunden 
worden  sei.  Als  ausge- 
sprochenstes Vorkommnis 
dieser  Art  erscheint  mir  eine 
von  Heinrich  Schmit  mit- 
geteilte Beobachtung  von  to- 
talem Lungenmangel. 

Ueber  das  Zwerchfell  gibt 
Schmit  für  seinen  Fall  an, 
daß  ganz  merkwürdige  Ver- 
hältnisse vorgelegen  hätten ; 
es  sei  in  der  Axillarlinie 
rechts  an  der  8.,  links  an 
der  4.  Rippe  befestigt  und 
ganz  asymmetrisch  entwickelt 
gewesen.  Leider  fehlte  — 
infolge  vorausgegangener  Se- 
zierung des  im  8.  Uterin- 
monats verstorbenen  Knaben 
—  der  vordere  Teil  des 
Zwerchfells;  es  konnten  nur 
die  seitlichen  und  hinteren  An- 
sätze untersucht  werden,  wie 
sie  in  Fig.  39  wiedergegeben 
sind.  Oberhalb  des  Zwerchfells 
war  auf  der  linken  Seite  kein 
Fig.  38.  Neugeborenes  mit  Dystopie  der  Hohlraum  (Cavum  pleurae) 
linken  Zwerchfellshälfte,  zugleich  mit  Agenesie  vorhanden.  Ueber  der  rechten 
der  .Lungen,  Mangel  des  großen  JNetzes  und  „  ,  c  ,  ,  TT 
teilweise  freiem  Mesocolon.  (Nach  Schmit,  Zwerchfellshalfte  lag  der  Herz- 
Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXIV.)  beutel  mit  dem  Herz.  Auch  an 
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dieser  Seite  fand  sich  an  Stelle  des  Cavum  pleurae  eine  mit  Fett  und 
Bindegewebe  erfüllte  Zwischenlage.  Rechts  entsprang  der  phrenische 
Muskel  vom  Knorpel  der  8.  Rippe  und  von  der  9.  Rippe  dort,  wo 
sie  in  den  Knorpel  überging,  ferner  von  einem  Sehnenstreifen,  der 
von  der  9.  zur  10.  Rippe  hinzog.  Die  so  gebildete  Muskelplatte  (a) 
ging  nach  oben  in  der  Gegend  des  Foramen  venae  cavae  in  das 
Speculum  Helmontii  über.  Durch  einen  sehnigen  Anteil  von  diesem 
Muskel  getrennt,  entsprang  ein  kleinerer  unmittelbar  neben  der 
Wirbelsäule  von  der  8.  und  9.  Rippe  (&),  der  sich  mit  Muskelbündeln, 
die  vom  Centrum  tendineum  kamen  (c),  vereinigte,  schräg  über  die 
Aorta  abstieg  und  sich  mittels  eines  breiten  Sennenstreifens  links 
neben  der  Wirbelsäule  anheftete.  Links  bestand  die  Zwerchfells- 
muskulatur aus  zwei  durch  eine  breite,  sehnige  Platte  getrennten 


Ev.c  Ct 


r\  1 

■  * 

Fig.  39.  Ansicht  des  Zwerchfells  von  unten.  Die  Leber  ist  herabgezogen, 
H  Herz,  L  Leber,  F.v.c.  Foramen  venae  cavae,  Ct.  Centrum  tendineum,  a,  b,  c,  d. 
e'  f  die  einzelnen  muskulösen  Anteile  des  Zwerchfells.    (Nach  Schmit.) 


Anteilen ;  der  eine  war  neben  der  Wirbelsäule  gelegen  (d),  der  andere 
entsprang  vorn  an  den  Rippen  (f).  Jener  stellte  einen  ungefähr 
dreieckigen  Muskel  dar,  der  neben  der  Wirbelsäule  von  der  4. — 9. 
Rippe  sich  anheftete,  und  dessen  Fasern  konvergierend  vor  der 
Speiseröhre  auf  die  andere  Seite  zogen,  um  in  das  Centrum  tendineum 
einzustrahlen;  etliche  Fasern  schienen  jedoch  in  diesem  nicht  ihr 
Ende  zu  finden,  sondern  bogen  zwischen  Speiseröhre  und  Hohlvene 
um  und  vereinigten  sich  mit  den  Fasern,  welche  von  der  rechten 
Seite  herüber  kamen.  Die  Aorta  wurde  von  der  Speiseröhre  durch 
eine  sehr  zarte  Muskelplatte  getrennt,  welche  von  dem  links  ge- 
legenen Ursprungsteil  des  Zwerchfells  zu  den  rechterseits  hinüber- 
ziehenden Faserbündeln  sich  erstreckte. 

Die  Verschiedenheiten  in  den  Ansätzen  der  beiden  Zwerchfells- 
hälften und  in  der  Ausgestaltung  des  Zwerchfells  konnte  hier  genetisch 
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mit  einem  vollkommenen  Mangel  der  Lungenentwicklung-  in  Zu- 
sammenhang gebracht  werden;  das  Herz  war  wohl  herabgestiegen, 
aber  vollständig  nach  rechts  verdrängt,  so  daß  der  rechte  Zwerch- 
fellsanteil kaum  verändert  zur  Anlage  kam,  indes,  offenbar  unter  der 
Einwirkung  der  Raumbeanspruchung  der  Bauchhöhlenorgane  und  der 
fehlenden  Lungenanlage  die  linke  Diaphragmahälfte  mehr  cranial 
ausgebildet  wurde.  Diese  Verhältnisse  zogen  eine  Lage  der  Leber 
nach  sich,  welche  nicht  eine  rein  quere,  sondern  eine  schiefe,  links 
wesentlich  höhere  Anordnung  erkennen  ließ ;  die  obere  Leberfläche 
fand  sich  rechts  an  der  7.,  links  an  der  2.  Rippe;  die  normal  große 
Milz  erstreckte  sich  von  der  2.  bis  zur  4.  Rippe. 


Abgesehen  von  diesen  unter  a,  b,  c  abgehandelten  Entwicklungs- 
störungen des  Zwerchfells  kommen  bei  monströsen  Verbildungen 
des  fötalen  Rumpfes  auch  begleitende  Beeinträchtigungen 
des  Diaphragmas  vor.  So  kann  man  bei  Hemiakardiern  und 
Akardiern  gelegentlich  einen  Mangel  oder  nur  eine  häutige  oder  un- 
vollständige muskulöse  Anlage  des  Zwerchfells  feststellen;  auch  die 
örtliche  Entwicklung  ist  meist  abweichend,  aber  in  ihrer  primären 
Eigenart  schwer  oder  gar  nicht  zu  übersehen,  da  ja  diese  Monstren 
ebenso  durch  primäre  Agenesie  als  sekundären  Defekt  von  Skelett- 
teilen ausgezeichnet  zu  sein  pflegen.  Eine  systematische  Betrachtung 
akardischer  Zwillingsfrüchte  auf  die  Zwerchfellsverhältnisse  scheint 
noch  nicht  vorgenommen  worden  zu  sein ;  sie  dürfte  auch  keine 
wesentlich  einheitlichen  Ergebnisse  zutage  fördern. 

Kurz  sei  hier  auch  daran  erinnert,  daß  durch  amniotische 
Verwachsungen  und  S  p  a  1 1  b  i  1  d  u  n  g  e  n  des  Rumpfes, 
namentlich  des  Thorax  und  Abdomens  gleichzeitig  beträchtliche 
Beeinflussungen  des  Zwerchfells  bedingt  sein  können. 
Derlei  Abweichungen  vom  Normalergebnis  der  phrenischen  Ent- 
wicklung muß  man  als  sekundäre,  erworbene  Folgen  von  Verhält- 
nissen ansehen,  die  ganz  und  gar  außerhalb  der  Entwicklungsbahn 
des  Diaphragmas  liegen  und  durchaus  nichts  Einheitliches  an  sich 
haben.    Deshalb  erübrigt  es  sich,  hier  auf  sie  einzugehen. 

Wieweit  amniotische  Unregelmäßigkeiten  der  Frühentwicklung  des 
Keimlings  heute  in  der  Genese  typischer  Zwerchfellsmißbildung  als 
ursächliche  Faktoren  in  Frage  stehen,  wird  im  letzten  Hauptstück 
berührt. 

3.  Vergesellschaftung  von  Zwerchfellsinißlbildungen  mit  anderen 
Entwieklun  gsstörungen. 

Phrenische  Hemmungsbildungen  sind  mit  anderen 
Entwicklungsfehlern  nicht  selten  vereinigt.  Davon  sollen  hier  nur 
kurz  genannt  werden:  Anencephalie  und  Hemicephalie 
(v.  Gössnitz),  Rhachi  schisis  (Gg.  B.  Gruber,  Cartellieri), 
Hasenscharten  usw.;  v.  Gössnitz  erwähnte  als  auffällige  Ver- 
gesellschaftung auch  den  mangelnden  Descensus  testiculorum; 
einmal  fiel  ihm  —  ebenso  wie  Cartellieri  —  eine  Kombination  mit 
Hufeisennieren  auf.  Hook  und  H.  Ulrich  Kallius  fanden  bei 
einem  Cystennierenträger  eine  linksseitige  Zwerchfellslücke  mit  Vorfall 
der  Leber,  des  Colon  descendens,  der  Milz,  des  Magens,  Duodenums 
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und  Pankreas,  sowie  eines  Teils  der  linken  Niere  mit  der  zugehörigen 
Nebenniere. 

Seit  Wenzel  Grubers  Abhandlung  eines  Falles  von  angeborener 
linksseitiger  Zwerchfellslücke  mit  einem  Mesenterium  commune 


Cystenniere 


Fig.  40.  Linksseitige  Zwerchfellslücke  eines  Neugeborenen  mit  Cystennieren. 
Situs  der  Brust-  und  Bauchhöhle  nach  der  Eröffnung.  Dünndarmkonvolut  nach 
rechts  gezogen,  wodurch  die  große  Cystenniere  sichtbar  wurde,  welche  fast  die 
ganze  linke  Bauchseite  erfüllte;  ihr  oberer  Pol  ragte  unter  der  stehen  gebliebenen 
Kippenspange  in  die  linke  Pleurahöhle,  wo  man  außerdem  die  linke  Nebenniere, 
den  linken  Leberlappen,  die  Milz  und  den  Eand  der  linken  Lunge  sieht.  (Nach 
Hook  und  Kallius,  Virch.  Arch.,  Bd.  CCLVI1.) 

für  das  Jejuno-Ileum  und  Colon  ascendens  (Fig.  41  und  Fig.  42) 
sind  Unregelmäßigkeiten  der  Peritonealentwicklung 
und  der  Gekröseanheftung  in  einschlägigen  Fällen  mehr 

Schwalbe -Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  TU,  3.  9 
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berücksichtigt  worden.  (E.  Schwalbe,  Liepmann,  Grosser,  Jahn, 
Cartellieri.) 

Auch  Darmatresien  (Duodenalsperre,  Afterverschluß)  spielen 
manchmal  eine  begleitende  Rolle  (v.  Gössnitz,  Cartellieri.  Vgl. 
Fig.  24  und  25!). 

Als  nicht  ungewöhnliches  Vorkommnis  ist  eine  Skoliose 
der  thorakalen  Wirbelsäule  bei  Zwerchfellsmißbildungen  zu 


Fig.  41.  Linksseitige  Zwerchfellslücke  mit  pleuralem  Vorfall  von  Bauch- 
eingeweiden.  (Nach  Wenzel  Gruber.) 

betrachten.  Cruveilhier,  Wenzel  Gruber,  v.  Gössnitz,  Jahn 
haben  dieser  begleitenden  Anomalie  besonders  gedacht. 

Lungenaplasie  zugleich  mit  Zwerchfellsmißbildungen  lassen 
Fälle  von  Korns  und  Schmit  ausgesprochen  erkennen.  Geringere 
Grade  von  Bildungs-  und  Wachstumsfehlern  der  Lunge  sind  öfter 
beobachtet,  z.  B.  im  Fall  einer  Eventratio  diaphragmatica  von 
Motzfeld. 
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Ueberraschend  häufig,  d.  h.  bisher  5mal  unter  6  von  mir  selbst 
untersuchten  Dicephalie -Fällen  (=  vorderer  paralleler  Duplizität, 
„Anadidymie")  fand  ich  die  Zwerchfellsbildung  lückenhaft;  dabei  war 
sie  zweimal  noch  ver- 
gesellschaftet mit  offe- 
ner Pleuroperikardial- 
lücke,  wobei  die  2 
Herzanlagen  in  einem 
gemeinsamenPerikard 
lagen,  was  aber  nicht 
immer  der  Fall  zu  sein 
pflegt.  Auch  Soem- 
merring,  negri, 
Tieber,Tribondeau, 
Hertz  und  Fuchs 
haben  beim  Dicepha- 
lus  Zwerchfellslücken 
gesehen;  der  Fall  von 
Fuchs  wies  außerdem 
noch  eine  Pleuroperi- 
kardlücke  auf.  (Vgl. 
Gg.  B.  Gruber  und 
Eymer.) 

Auf  das  Vorkommen 
von  Entwicklungsstörun- 
gen oder  sekundärer  Be- 
einträchtigung zunächst 
wohlangelegter  phreni- 
scher  Verhältnisse  durch 
monströse  Verbildungen 
der  Frucht  im  allgemeinen 
ist  oben  bereits  hingewie- 
sen worden. 


4.  Verlagerung  von 

Eingeweiden  im 
Zusammenhang  mit 

Zwerchfellsmiß- 
oildungen. 

Durch  Zwerchfells- 
lücken und  in  Zwerch- 

fellsvorstülpungen, 
seien  es  Hernien  oder 
Ausbauchungen,  kom- 
men mit  großer  Regel- 
mäßigkeit Verlage- 
rungen oder  doch 
Lage  verschiebun- 
gen  von  Bauch- 
organen und  andererseits  topische  Beeinträchtigung  von 
Thoraxorganen  zustande. 

Fig.  44  zeigt  ebenso  wie  die  von  E.  Schwalbe  gegebene 
Abbildung  (Fig.  45)  oder  jene  in  den  vorausgegangenen  Abschnitten 

9* 


Fig.  42.  Dasselbe  Präparat  wie  in  Fig.  41  nach 
Zurückbringung  der  vorgefallenen  Eingeweide  in  die 
Bauchhöhle;  Leber,  Magen,  Milz  und  Nebenmilz,  sowie 
Colon  transversum  nach  aufwärts,  Colon  descendens 
nach  links  geschlagen ,  Mesenterium  commune  für  das 
Jejuno-Ileum  und  das  Colon  descendens  ausgebreitet. 
(Ansicht  von  vorn-unten.)  (Nach  Wenzel  Gruber 
Virch.  Arch.,  Bd.  XXXVII.) 
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beigefügten  Figuren  18  (nach  Cartellieri)  und  41  (nach  Wenzel 
Gruber)  die  auffallende  Beteiligung  der  Leber  an  solcher 
Organverlagerung.  Sie  verursacht  das  eindrucksvollste  Bild 
der  gestörten  Syntopie;  meist  verdeckt  sie  die  zahlreichen  anderen 
prolabierten  Organe.  Man  gewinnt  zunächst  oft  den  Eindruck,  als 
wäre  die  Leber  vergrößert.  Das  ist  auch  wiederholt  angenommen 
worden,  z.  B.  von  Beneke  und  E.  Schwalbe  ;  in  der  Tat  führt 
die  Berücksichtigung  des  Höhen-  und  Breitenmaßes  jener  Lebern 
ohne  weiteres  zu  solcher  Annahme,  die  gleichwohl  korrekturbedürftig 

zu  sein  scheint  (Jahn). 
Cartellieri  hat  dem- 
entsprechend bei  Volums- 
messungen von  Lebern  in 
Fällen  gestörter  Zwerch- 
fellsentwicklung gefun- 
den, daß  für  gewöhnlich 
eine  Gesamtumfangsver- 
mehrung  nicht  vorliegt. 
Dagegen  ist  nicht  zu 
bestreiten,  daß  der  vor- 
gefallene Leberanteil 
seinerseits  den  Eindruck 
lokaler  Hypertrophie 
hervorrufen  kann ;  das 
soll  bei  Blöst,  Würth, 
Bohn,  Kohn,  Bischoff 
und  E.  Schwalbe  der 
Fall  gewesen  sein.  Car- 
tellieri steht  diesen 
Angabenskeptischgegen- 
über,  solange  keine  räum- 
lichen Messungen  bei- 
gebracht sind ;  er  hält  die 
örtliche  Hypertrophie  für 
meist  vorgetäuscht  durch 
die  ganz  andersartigen 
Lageverhältnisse  und  die 
Verbreiterung  derLeber- 
gewebsfläche  in  frontaler 
Ausdehnung  auf  Kosten 
der  Gewebsdicke  in  sa- 
gittaler  Richtung.  Daß 
in  der  Tat  die  frühen 
Störungen  in  den  Lageverhältnissen  der  Leber  ganz  gewaltige  Form- 
veränderungen nach  sich  ziehen,  zeigt  am  besten  wohl  jener  von  mir 
im  Straßburger  pathologischen  Institut  obduzierte  Fall  eines  48- 
mit  angeborener  rechtsseitiger  Zwerchfellslücke,  den 
beschrieben  hat.  Die  Abbildungen  46  und  47  geben 
Mannes  in  ihren  Einzelheiten  wieder,  so  wie  sie  in 
verkeilt  war.  Hier  erschien  mir  in  der  Tat  der 
linke  Leberlappen,  der  ebenfalls  in  die  rechte  Pleurahöhle  verlagert 
war,  mächtiger  als  gewöhnlich;  aber  auch  in  diesem  Fall  fehlen  die 
Raummaße  der  einzelnen  Leberteile. 


Fig.  43.  Männlicher  Dicephalus  mit  links- 
seitiger Zwerchfellslücke  und  Vorfall  der  Leber 
sowie  des  Dickdarms.  (Nach  Gg.  B.  Gruber  u. 
H.  Eymer.) 


jährigen  Mannes 
Cailloud  näher 
die  Leber  jenes 
dem  Zwerchfell 
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0 efter  noch  als 
die  Leber  erweisen 
sich  Netz,  Magen 
und  Dünndarm- 
teile verlagert;  bei 
der  engen  Verbindung 
mit  dem  Magen  trifft 
dies  auch  für  Milz 
und  Pankreas  zu. 
Mit  dem  Magen  wird 
meist  ein  Teil  des 
Zwölffingerdarms, 
gelegentlich  sogar  das 
ganze  Duodenum  em- 
porgezerrt,  während 
Teile  des  Dünn- 
darms wie  des 
Dickdarms  zu  den 
am  häufigst  prola- 
bierten Eingeweide- 
teilen zählen ;  meist 
ist  es  das  Jejunum 
und  der  craniale  Ab- 
schnitt des  II e ums, 
andererseits  das  Co- 
lon ascendens  und 
Colon  transver- 
sum,  seltener  das 
unterste  Ileum, 

Fig.  44.  Rechtsseitige 
Zwerchfellslücke  mit  Ver- 
lagerung der  Leber-  und 
Gallenblase ,  sowie  des 
Dickdarms,  <J  48  Jahre. 
P  Pleura  costalis,  K  Lun- 
genspitze mit  der  Pleura 
costalis  verwachsen,  B  Pe- 
ritoneum parietale,  iVNervi 
phrenici ,  Z  Zwerchfell, 
D  Duodenum,  L  rechter 
Leberlappen,  1  Ileum. 
Auch  ein  Teil  des  linken 
Leberlappens  war  in  die 
rechte  Pleurahöhle  ver- 
lagert. (Beobachtung  von 
Cailloud,  Virch.  Arch., 
Bd.  CCXVIII.) 

Fig.  45.  Linksseitige 
Zwerchfellslücke  eines 
Neugeborenen  mit  Vor- 
fall von  Leber,  Magen, 
Dünndarm ,  Milz  und 
Pankreas.  Zugleich  be- 
stand ein  Mesenterium 
commune.  (Nach  E. 
Schwalbe  1898). 


Fig.  45. 
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ebenso  wie  das  Coecum  mit  dem  Wurmfortsatz  nur  gelegent- 
lich transphrenisch  verlagert  gefunden  wird. 

Coecum  und  Wurmfortsatz  sind  gewöhnlich  unterhalb  des 
Zwerchfells,  nicht  selten  nahe  der  Mittellinie  aufzufinden,  eine  Lage, 
welche  bei  den  oft  total,  oft  nur  teilweise  unterbliebenen  Anlötungen 


Fig.  47. 

Fig.  46  u.  47.  Mißstaltung  der  durch  eine  rechtsseitige  angeborene  Zwerch- 
fellslücke vorgelagerten  Leber  und  Gallenblase  eines  48  Jahre  alten  Mannes  (Fall 
von  Gg.  G.  Gruber  und  Caillodd,  Virch.  Arch.,  ßd.  CCXVIII).  O  Gallenblase, 
M  Magen,  Z  Zwerchfell,  D  Duodenum. 

der  Gekröseblätter  an  die  Peritonealwand  verständlich  sein  dürfte. 
Eine  Abbildung  des  Falles  von  Liepmann  (Fig.  48)  zeigt  auch  das 
Coecum  prolabiert.  Der  Wurmfortsatz  hängt  durch  die  Zwerchfells- 
lücke ins  Abdomen  herab. 
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In  den  Fällen  von  Schöller,  Autenrieth,  0.  I.  Mayer,  Arn- 
heim,  Liepmann,  Mikulicz-Radetzki,  Hook  und  Kallius  waren 
auch  jeweils  Nebenniere  und  Niere  am  Ort  der  Zwerchfellslücke 
cranialwärts  zu  hoch  gelagert. 

Bei  Lacher  findet  sich  eine  Tabelle  der  bei  Zwerchfellslücken 
und  Zwerchfellshernien  verlagerten  Organe.  Er  führt  in  erster  Linie 
den  Magen,  erst  weit  dahinter  die  Leber  an.  Das  rührt  davon  her,  daß  Lächer 
die  angeborenen  und  erworbenen  Lücken  wahllos  betrachtet  und  statistisch  ver- 
wertet hat.  Bei  den  erworbenen  Zwerchfellslücken  spielt  der  Magen  als  vorfallendes 
Organ  eine  besonders  große  und  verhängnisvolle  Kolle,  während  die  Leber  fast 


Fig.  48.  Linksseitige  Zwerchfellslücke  mit  Vorfall  von  Magen,  Milz,  Dünn- 
darm, Colon  ascendens,  Colon  transversum;  zugleich  craniale  Verlagerung  von 
Niere  und  Nebenniere.  Hep  Leber,  Sp  Milz,  V  Magen,  Mc  Mesenterium  commure, 
II  lleum,  Jej  Jejunum,  Coe  Coecum,  GI.s.  Nebenniere,  i?  Niere,  Duod.  Duodenum, 
Pro.v.  Wurmfortsatz,  Lhd  Lig.  hepatoduodenale.  Der  Uebersichtlichkeit  wegen  ist 
der  Dünndarm  zwischen  Jejunumanfang  und  Ileumende  abgeschnitten.  (Nach 
Liepmann,  Arch.  f.  Gynäk.,  Bd.  LXVIII.) 

ganz  zurücktritt.  Natürlich  werden  im  allgemeinen  die  beweglichsten  Organe 
am  leichtesten  verlagert  werden,  handelt  es  sich  um  angeborene  oder  erworbene 
Lochbildung  im  Zwerchfell.  So  ist  es  nicht  wunderbar,  wenn  Lacher  neben 
dem  Netz  und  Magen  den  Dünndarm  und  Dickdarm  besonders  oft  erwähnt.  Ich 
habe  aus  der  ersten  Tabelle  von  Lacher,  aus  der  wenigstens  die  sicheren  Fälle 
erworbenen  Zwerchfellsdefektes  ausgemerzt  sind,  die  aber  neben  kongenitalen 
Lückenbildungen  auch  Zwerchfellshernien  und  diaphrenische  Peritonealrezesse  ent- 
hält, folgende  Befunde  von  Organ  Vorfällen  in  123  Fällen  gezählt: 
Dickdarm  76  mal  Milz         51  mal 

Dünndarm  74  „  Leber      40  „ 

Magen        64  „  Pankreas  20  ,, 

Der  Vorfall  so  zahlreicher  abdominaler  Organe  oder  Organteile 
hat  bedeutende  Folgen  für  die  Syntopie  der  thorakalen 
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Eingeweide  und  Wand  flächen:  die  entsprechende  Lunge  ist 
meist  nach  oben  und  hinten  gedrängt.  Oft  erscheint  sie  von  den 
vorgefallenen  Leber-  und  Darmteilen  verdeckt.  Uebrigens  bietet  sie 
selbst  mitunter  Zeichen  von  Mißbildung,  z.  B.  atypische  Lappung 
oder  doch  Impressionen  dar.  Wie  aus  Jahns  Untersuchung  hervor- 
geht, kann  durch  den  Vorfall  der  Baucheingeweide  in  eine  Pleura- 
höhle auch  die  Lunge  des  anderen  Brustfellraums  in  ihrem  Wachstum 


Fig.  49.  Retromediastinaler  Recessus  von  der  linken  Brustfellhöhle  nach 
rechts  ausgebaucht  bei  linksseitiger  Zwerchfellslücke,  nachdem  die  vorgefallenen 
Eingeweide  herausgezogen  und  heruntergeklappt  wurden.  1  Thymus,  2  linke  Lunge, 
3  Herzbeutel,  4  Pleuranebensack,  5  Oesophagus,  6  Magen,  8  Duodenum,  9  Milz, 
10  Nebenmilz,  11  linke  Niere,  17  Aorta,  18  Wirbelsäule,  19,  19'  Zwerchfellsanteil 
um  die  Zwerchfellslücke,  f  und  ff"  Colon  transversum  und  descendens,  b  und  V 
linke  Lungenlappen.  X  Eingang  in  den  Recessus  retromediastinalis.  +  Lücke 
im  Zwerchfell  zwischen  Bauch-  und  Brusthöhle.    (Nach  Wenzel  Gruber.) 

beeinträchtigt  werden.  Er  fand  bei  einem  Fet  mit  linksseitiger 
Zwerchfellslücke  die  rechte  Lunge  nur  halb  so  groß  entwickelt,  als 
es  dem  Alter  der  Frucht  entsprach. 

Hier  sei  auch  daran  erinnert,  daß  bei  angeborenen  Zwerchfellslücken  wie  bei 
angeborenen  Zwerchfellshernien  wahrscheinlich  infolge  frühzeitiger  Abspaltung 
von  der  Lungenanlage  zustande  gekommene  „Nebenlungen"  beobachtet  wurden. 
Kohn,  Kaup,  Robsmann  (Beneke)  und  Gg.  B.  Grttber  haben  solche  Neben- 
lungen für  die  linke  Seite  bei  Zwerchfellslücken  Neugeborener  beschrieben;  viel- 
leicht hatte  auch  v.  Gössnitz  im  5  Fall  seiner  Beobachtung  ein  solches  Vorkommnis 
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vor  sich.  Kaup  machte  ferner  bei  einem  Neugeborenen  mit  echter  linksseitiger 
Zwerchfellshernie  den  gleichen  Befund.  (lieber  die  Genese  solcher  Nebenlungen 
hat  sich  Schneider  im  vorliegenden  Werk  beim  Kapitel  der  Mißbildungen  der 
Respirationsorgane  ausgesprochen ;  vgl.  auch  Gg.  B.  Grtjber,  Beitr.  zur  pathol. 
Anat.  und  zur  allgem.  Pathol.,  Bd.  LIX,  1914,  S.  491.) 

Wichtig  ist  aber  vor  allem,  daß  der  Herzbeutel  mit  seinem 
Inhalt  für  den  Fall  einer  linksseitigen  Zwerchfellslücke  mit  starkem 
Organvorfall  meist  erheblich  nach  rechts,  für  den  Fall  einer  rechts- 
seitigen Lücke  stärker  nach  links  verschoben  wird. 

Endlich  bildet  sich,  besonders  bei  linksseitigen  Zwerchfellslücken 
mit  umfänglichem  thorakalen  Vorfall  von  Leibesorganen  eine  Art  von 
pleuralem  Recessus  aus;  denn  es  wird  meist  das  hintere 
Mediastinum  wie  ein  „Pleuran ebensack"  nach  rechts  hin  vor- 
gestülpt (W.  Gruber). 
Bei  rechtsseitigen 
Zwerchfellslücken  ist 
oftmals  ein  entspre- 
chender retromediasti- 
naler  Recessus  nach 
links  ausgebaucht.  Der 
Recessus  pflegt  die 
pleurale  Wand  der 
gegenseitigen  Brust- 
fellhöhle gelegentlich 
stark  vorzuwölben  oder 
drängt  die  rechte  Lunge 
von  der  hinteren  Tho- 
raxwand ab  (W.  Gru- 
ber, E.  Schwalbe, 
v.  Gössnitz).  Der  Re- 
cessus bildet  eine  Nische 
zwischen  Oesophagus 
und  Aorta.  Er  enthält 
meist  die  Milz,  wohl 
auch  den  Magenfundus 
(Fig.  49  u.  50). 

Grosser  stellte  in 
dem  von  ihm  unter- 
suchten Fall  fest,  daß 
ganz  gegen  das  ge- 
wöhnlicheVerhalten  der 
rechte  Nervus  vagus 

zur  Vorderseite,  der  linke  zur  Hinterseite  der  Speiseröhre  verlief, 
worin  sich  eine  Störung  der  Oesophagusdrehung  bekundete.  (Vgl. 
das  Zwerchfells-Schema  in  Fig.  10,  S.  89.)  Jahn  nimmt  diese  Be- 
obachtung bei  Erklärung  der  formalen  Genese  der  Zwerchfellshernien 
in  Anspruch,  worauf  später  einzugehen  ist. 

Im  allgemeinen  lassen  die  nach  der  linken  Pleurahöhle 
prolabierten  Teile,  welche  dort  nicht  verwachsen  zu  sein  pflegen, 
oder  doch  nur  ganz  umschrieben  und  zumeist  wohl  nur  durch 
akzidentelle  Krankheitsereignisse  zur  Verwachsung  kamen ,  einen 
Typus  ihrer  Lage  erkennen:  die  Milz  pflegt  am  weitesten  medial 
und  dorsal  zu  liegen.    Sie  ist  gewöhnlich  als  Inhalt  eines  Pleura- 


Fig.  50.  Anblick  der  rechten  Brustfellhöhle 
desselben  Falles  wie  in  Fig.  49.  1  Thymus,  2  rechte 
Lunge,  a,  a'  und  a"  rechter  Lungenlappen,  3  Herz- 
beutel, 4  in  den  rechten  Pleurasack  vorgestülpter 
linksseitig  offener  Recessus  retromediastinalis,  19 
Zwerchfell.    (Nach  Wenzel  Grtjber.) 
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nebensackes  festzustellen.  Oft  wird  sie  nach  vorn  und  links  vom 
Magen,  nach  oben  von  Darm  schlingen  verdeckt.  Der  Magen- 
fundus ist  ebenfalls  nicht  selten  nach  rechts  in  einen  Pleura  - 
nebensack  vorgewölbt.  Gewöhnlich  zieht  lateral  vom  Magen, 
ihn  cranialwärts  überragend  in  einer  großen,  hohen  Schlinge  das 
Colon  ascendens  und  transversum  nach  links  und  rückwärts, 


Fig.  51.  Linksseitige  Zwerchfellshernie  eines  neugeborenen  Mädchens.  Der 
Magen  ist  in  das  stark  erweiterte  Foramen  Winslowii  eingepreßt;  er  erscheint  im 
übrigen  mit  der  großen  Kurvatur  nach  rückwärts  rotiert;  das  große  Netz  ist  hinter 
dem  Magen  prolabiert;  es  überdeckt  seine  jetzt  nach  vorne  liegende  Fläche.  LI 
linke  Lunge,  D  Zwerchfell  Br.S.  Bruchsack,  M  Magen,  O.m.  üment.  majus,  Jej. 
oberste  Jejunumschlinge.    (Nach  Hofer.) 

wo  es  lateral  als  Colon  descendens  heruntersteigt.  Zwischen 
beiden  Schenkeln  finden  sich  oft  äußerst  nach  vorn  an  die  Thorax- 
wand angepreßt  die  Dünndarmschlingen.  Ueber  diese  Lage- 
verhältnisse geben  die  Bilder  von  Grosser  (Fig.  26),  W.  Gruber 
(Fig.  41  u.  42),  Liepmann  (Fig.  48)  und  Hofer  (Fig.  51  u.  52) 
Aufschluß. 
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Schwieriger  sind  die  Verhältnisse  der  Lageänderung  der  Cardia 
zu  überblicken ;  sie  pflegt  sehr  stark  caudal  in  Beziehung  zum  übrigen 
Magen  angetroffen  zu  werden,  da  der  Oesophagus  ja  mit  geringer 
Einschränkung  und  nur  mäßiger  seitlicher  Verschiebung  am  gewöhn- 
lichen Ort  durch  das  Zwerchfell  tritt;  so  muß  hier  die  Cardia  sich 
scharf  nach  links  vorne  umbiegen,  um  die  Verlagerung  des  Magens 


Fig.  52.  Rechtseitige  Zwerchfellslücke  eines  neugeborenen  Knaben.  Freies, 
unverkürztes  Mesenterium.  Dislokation  des  Magens,  der  sich  um  180°  mit  der  großen 
Kurvatur  nach  rückwärts  gedreht  hat  und  aus  dem  Foramen  Winslowii  schlingen- 
artig  hervorsieht.  Seine  jetzt  rückwärts  gelegene  Fläche,  normalerweise  die  Vorder- 
fläche wird  vom  Omentum  majus  gegen  die  dorsale  Peritonealwand  überdeckt.  Pan- 
kreas um  das  Ligamentum  hepatoduodenale  nach  aufwärts  geschlagen.  Es  erreicht 
mit  seinem  Schwanzteil,  seine  normalerweise  rückwärts  gelegene  Fläche  nach  vorne 
kehrend,  hinter  der  Leber  die  große  Magenkurvatur.  L.r.  Rechte  Lunge,  A  Aorta, 
O.m. Oment.  majus,  Oes.  Oesophagus,  R.L.  Rechter  Leberlappen,  D  Diaphragma, 
M  Magen.    (Nach  Hofer.) 

mit  dem  Fundus  nach  rechts  oben  zu  ermöglichen.  Andererseits  muß 
der  Magen  sich  in  scharfer  Knickung  seines  Körpers  alsbald  wieder 
caudalwärts  wenden,  damit  das  Duodenum  gegen  die  Zwerchfells- 
lücke oder  darunter  herabsteigen  kann;  dementsprechend  sieht  man 
oft  am  Eingang  zur  Zwerchfellslücke  von  der  Leber  herüber  zum  Darm 
das  Ligamentum  hepatoduodenale  stark  gespannt,  das  For- 
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amen  Winslowii  aber  klaffend;  anders  ist  es  natürlich,  wenn  auch 
noch  Teile  des  rechten  Leberlappens  mit  der  Gallenleitung 
durch  das  Zwerchfelloch  thorakalwärts  vorgelagert  sind.  Die  Eigenart 
dieser  ganz  ungewöhnlichen  Krümmungen  des  Magens,  ferner  seine 
Ueberlagerung  und  Pressung  durch  Gas  gefüllte  Darmteile  im  Thorax- 
raum läßt  ihn  andererseits  in  auffallender  Art  caudal  gegen  das 
Foramen  Winslowii  „genähert"  erscheinen.  In  Fällen  von  Hofer, 
welcher  diese  merkwürdigen  Krümmungen  und  Drehungen  des  Magens 
bei  Vorfall  durch  das  mißbildete  Zwerchfell  besonders  eingehend  be- 
handelt hat,  ist  das  deutlich  zu  erkennen  (Fig.  51  u.  52). 

Das  Pankreas  wird  durch  die  völlig  veränderte  Magenlage 
und  die  Verhältnisse  des  auf  weite  Strecken  freien  Gekröses  ebenfalls 
in  seiner  Position  stark  beeinflußt.  Ein  Beispiel  dafür  ist  im  Fall 
der  Fig.  52  zu  ersehen,  wo  die  Bauchspeicheldrüse  durch  eine  rechts- 
seitige Zwerchfellslücke  teilweise  ausgetreten  war.  Nur  in  seltenen 
Fällen  ist  auch  das  Coecum  in  die  Brustfellhöhle  verlagert;  wie 
etwa  im  Fall  von  Jahn  oder  im  Fall  Liepmann  (Fig.  48) ;  meist 
steigt  der  prolabierte  D  ünn d arm  durch  die  Zwerchfellslücke  zurück 
in  die  Bauchhöhle,  wo  in  mehr  oder  weniger  naher  Nachbarschaft 
der  Ileocöcalübergang  stattfindet,  worauf  gewöhnlich  das  Colon  er- 
neut durch  die  phrenische  Pforte  in  den  Brustfellraum  austritt. 

Welche  Folgen  die  thorakale  Eingeweideverlagerung  für  die  Raum- 
und  Lageverhältnisse  der  Bursa  omentalis  haben  kann,  ist  nament- 
lich im  Fall  von  Jahn  genau  in  den  Einzelheiten  dargestellt. 

Jahn  hat  weiterhin  durch  Messung  in  seinem  Fall  eine  Er- 
weiterung der  linken  Pleurahöhle  festgestellt  gegenüber  der 
rechten,  ganz  abgesehen  von  der  Ausbildung  eines  nach  rechts  vor- 
gebauchten  Mediastinalrecessus. 

Anhang: 

Klinische  Folgen  der  Organverlagerungen  bei  Zwerchfellsmißbildungen. 

Die  Verhältnisse  der  Organverlagerung,  vor  allem  die  dadurch 
beschränkte  Dehnungsfähigkeit  der  Lungen  sind  es,  welche  Früchte 
mit  Zwerchfellslücken  oder  Zwerchfellshernien,  ja  selbst  Neugeborene 
mit  Zwerchfellseventration  stärkst  gefährden.  Cohn-Czempin  hat  in 
diesem  Sinn  den  Satz  geschrieben :  „Die  angeborene  Zwerchfellshernie 
verurteilt  ein  Kind  zum  Tode."  Wenn  nun  auch  durch  Einklemmung 
von  vorgefallenen  Magen-  und  Darmteilen  im  postfetalen  Leben  leicht 
gefährliche  Komplikationen  der  phrenischen  Entwicklungsstörungen 
eintreten  können,  so  ist  doch  jene  Meinung  von  der  Unmöglichkeit 
des  selbständigen  Lebens  neugeborener  Kinder  mit  Diaphragmafehl- 
bildung durchaus  irrig.  Denn  es  sind  genug  Fälle  von  rechtsseitig  oder 
linksseitig  gelegener  Zwerchfellsmißbildung  bekannt,  deren  Träger 
lange  lebten  und  zum  Teil  als  Erwachsene  an  ganz  anderen  Um- 
ständen starben  als  an  ihrer  Entwicklungsstörung. 

In  den  Zusammenstellungen  von  Lacher,  Grosser,  v.  Gössnitz,  und  Cail- 
loud  sind  Beobachtungen  von  angeborenen  Zwerchfellsmißbildungen  Erwachsener 
verzeichnet;  bei  v.  Gössnttz  sind  sie  sogar  zahlenmäßig  ausgeschieden,  wie  sich 
auch  aus  den  Tabellen  in  vorausgehenden  Abschnitten  unserer  Darstellung  über 
Zwerchfellslücken  und  -hernien  (S.  107  u.  120)  ersehen  läßt. 

H.  Eppinger,  der  die  klinische  Pathologie  des  Zwerchfells  im 
NoTHNAGELschen  Handbuch  abgehandelt  hat,  befaßt  sich  beim  Kapitel 
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der  Symptomatologie  der  Zwerchfellshernien  ausdrücklich 
mit  der  Schwierigkeit  mancher  diagnostischer  Punkte,  z.  B.  mit  der 
Frage,  ob  im  Einzelfall  eine  wahre  Zwerchfellshernie  oder  lediglich  ein 
Eingeweideprolaps  vorliege  —  ja,  ob  nicht  durch  ganz  andersartige 
Zustände  eine  Zwerchfellshernie  vorgetäuscht  sei,  Fragen,  die  sich  noch 
komplizierten,  wenn  die  Möglichkeit  einer  eingeklemmten  Zwerchfells- 
hernie berücksichtigt  werden  müßte.  Die  Fülle  der  Schwierigkeiten 
gebiete  stets  zunächst  zu  erwägen,  ob  überhaupt  ein  Eingeweidevor- 
fall in  thorakale  Abschnitte  gegeben  sei;  diese  Ueberlegung  stehe  am 
Anfang,  weil  fast  allen  „Zwerchfellshernien"  (alter  Nomenklatur!)  der 
Prolaps  vonAbdominaleingeweiden  eigentümlich  sei.  Erst 
in  zweiter  Linie  handle  es  sich  um  die  Frage,  welche  Art  von 
Zwerchfellunregelmäßigkeiten  vorliege,  „wobei  die  Befunde 
bei  Erwachsenen  und  Neugeborenen  getrennt  erhoben  werden  sollten". 
Zum  Schluß  hätte  man  sodann  differentialdiagnostische  Momente  zu 
berücksichtigen,  welche  etwa  der  Annahme  einer  Einklemmung 
prolabierter  Teile  dienten.  Schwere  Störungen  könnten  bei  an- 
geborenen Zwerchfellsfehlern  lange  Zeit  hindurch  fehlen  und  erst  in 
späteren  Lebensjahren  sich  zu  erkennen  geben,  nämlich  dann,  wenn 
die  Eingeweideverlagerung  lästig  werde;  das  geschehe  oft  aus  ganz 
geringfügigen  Ursachen.  Angaben,  daß  z.  B.  nach  Tanzen  (Monro), 
nach  anstrengendem  Marsch  (Lawrence),  nach  einer  Erkältung,  auch 
nach  Abmagerung  (Doering)  zum  erstenmal  sich  Einklemmungs- 
erscheinungen  zeigten,  nachdem  die  betreffenden  Menschen  früher 
ihres  Fehlers  völlig  unbewußt  und  demgemäß  auch  arbeitsfähig  ge- 
wesen wären,  seien  gar  nicht  so  selten.  Andererseits  seien  Fälle 
bekannt,  in  denen  die  Träger  des  Zwerchfellsfehlers  nie  frei  von  Be- 
schwerden gewesen  seien;  im  Falle  Petits  z.  B.  hätte  der  40jährige 
Mann  stets  an  Anfällen  zu  leiden  gehabt,  die  durch  Koliken,  Er- 
brechen und  Erstickungsnot  gekennzeichnet  gewesen,  bis  schließlich 
ein  solcher  Anfall  den  Tod  herbeigeführt.  Moppert  hat  die  Be- 
obachtung einer  kongenitalen  Hernia  diaphragmatica  mitgeteilt,  deren 
Träger,  ein  54  Jahre  alter  Mann,  durch  Fall  aus  der  Höhe  von 
einigen  Metern  die  seltene  Komplikation  eines  Einrisses  am  Mund 
des  Zwerchfellsbruchsackes  erlitt,  wie  bei  der  Leichenöffnung  durch 
Askanazy  festgestellt  werden  konnte. 

5.  Entstehung  der  Zwerclifellsniißbildungen. 

Ist  auch  schon  beim  Kapitel  der  einzelnen  vorausgehend  be- 
handelten Bildungsfehler  des  Diaphragmas  jeweils  kurz  auf  die  formale 
Genese  eingegangen  und  zur  Frage  ihrer  Entstehungsfrist  Stellung 
genommen  worden,  so  sei  hier  im  Zusammenhang  und  unter  Berück- 
sichtigung mancher  gemeinsamer  Befundeigentümlichkeiten  der  ge- 
netischen Frage  eingehender  gedacht. 

Was  die  kausale  Genese  derZwerchfellsmißbildungen 
betrifft,  so  ist  man  ganz  allgemein  heute  von  der  früher  mehr  als 
Möglichkeit  denn  als  Wahrscheinlichkeit  vorgetragenen  Meinung 
abgerückt,  es  könnten  Zufälle,  welche  die  Mutter  in  der  Zeit  der 
Schwangerschaft  betroffen  hätten,  auch  körperlicher  Beeinträchtigungen 
etwa  in  Form  von  Traumen,  als  der  Grund  einer  Entstehung  von 
Z  w erchf ellslücken  oder  -hernien  angeschuldigt  werden.  Nach 
Pape  findet  sich  in  der  ganzen  Literatur  bis  1904  nur  ein  Fall,  näm- 
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lieh  der  von  Blöst,  welcher  dartun  sollte,  daß  durch  ein  Trauma  der 
schwangeren  Mutter  eine  Zwerchfellshernie  entstanden  sei.  Ihm  schließt 
sich  eine  Meldung  W.  v.  Gössnitzs  an. 

W.  v.  Gössnitz  scheint  mir  aber  doch  etwas  zu  wenig  kritisch  vorgegangen  zu 
sein,  als  er  für  seinen  Fall  (1905),  der  ein  3jähriges  Mädchen  betraf,  ebenfalls  ein 
intrauterines  Trauma  als  wahrscheinliche  Ursache  des  angeborenen  Zwerchfellsmangels 
ansprach.  Die  Angaben  der  Mutter  lauteten,  daß  sie  sich  „um  die  3. — 4.  Woche  ihrer 
Schwangerschaft  beim  Wäscheaufhängen  arg  verstaucht"  hätte;  damals  habe  sie  heftigen 
Schmerz  im  Leibe  gespürt  und  hätte  eine  Keihe  von  Tagen  nur  nach  vorne  gebückt 
gehen  können.  Die  phrenische  Lücke  des  Kindes  fand  sich  links  an  der  Bochdalek- 
schen  Stelle,  v.  Gössnitz  meint,  eine  heftige  Erschütterung  sei  wohl  imstande, 
eine,  wenn  auch  geringe  Dislokation  der  Eingeweide  zu  bewirken.  Trete  dies  nun 
an  der  BocHDALEKschen  Stelle  zu  einem  Zeitpunkt  ein,  da  die  Muskulatur  gerade 
ihr  Wachstum  beschließen  sollte,  so  sei  der  Effekt  einleuchtend;  es  hypertrophiere 
der  Muskel  an  der  Stelle  seiner  größten  Wachstumsenergie,  indem  die  Elemente, 
die  noch  seitwärts  und  kaudalwärts  wandern  sollten,  liegen  blieben  —  und  der 
dauernde  „Defekt",  die  Lücke,  sei  fertig.  Gegen  diese  Deutung  ist  zu  sagen,  daß 
die  Muskulatur  erst  nach  der  4.  Fötalwoche  in  das  häutige  Zwerchfell  einzuwachsen 
beginnt  —  und  daß  man,  zum  Teil  gerade  auf  v.  Gössnitz'  Untersuchungen  fußend, 
die  angeborenen  Zwerchfellslücken  mit  ihrer  eigentlichen  Lageanordnung  als  reine 
Hemmungen  im  Verschluß  des  Foramen  pleuroperitoneale  auffassen  kann ;  freilich 
ganz  allgemein  ist  die  Ursache  der  Hemmung  dunkel. 

In  einer  Anmerkung  seiner  letzten  Zwerchfells  arbeit  führt  v.  Gös- 
snitz wohl  auf  Grund  seiner  literarischen  Uebersicht  aus,  die  Aetiologie- 
möglichkeiten  bei  der  Entstehung  des  Zwerchfellsdefektes  wären  nach 
dem  vorliegenden  Materiale  verschieden.  Es  ließen  sich  hauptsäch- 
lich folgende  Voraussetzungen  bedenken : 

1.  Fötalerkrankungen  oder  Lageanomalien  des  Kindes, 

2.  Erkrankungen  und  Traumen  der  Mutter  in  entsprechenden 
Schwangerschaftswochen. 

Der  Defekt  entstehe: 

a)  bei  Erkrankungen  des  Zentralnervensystems  des  Kindes,  ab- 
hängig von  diesem, 

b)  als  Mißbildung  neben  anderen, 

c)  infolge  Druckes  und  Entwicklungsschwankungen  am  Bildungs- 
ort. Es  kämen  hierbei  in  Frage :  Lebererkrankung  resp.  -Ver- 
größerung, Entwicklungsstörung  des  Gekröses  (Schwalbe) 
und  Entwicklungsfehler  bei  der  Anlage  des  Magens,  Aplasie 
der  Lunge. 

Die  starke  Bevorzugung  der  linken  Seite  sei  bedingt  durch  den 
Schutz,  welchen  die  rechte  Hälfte  von  seiten  der  Leber  genieße  und 
durch  Entwicklungsdifferenz  in  der  Ausbildung  und  dem  Abschluß 
des  Zwerchfells  zuungunsten  der  linken  Seite  (Broman). 

Diese  Erklärung  v.  Gössnitz'  vermischt  Thesen  der  ursächlichen 
Entstehung  mit  solchen  der  formalen  Entstehung,  ein  Mißgeschick, 
das  sehr  leicht  vorkommt,  wenn  etwa  eine  Entwicklungsstörung 
zwangsläufig  formal  aus  einem  früheren  anders  lokalisierten  oder  all- 
gemeineren Organisationsfehler  abzuleiten  ist;  für  diesen  Fall  wäre 
dann  allerdings  die  Causa  zu  ergründen! 

v.  Gössnitz  ersieht  also  die  Gründe  in  Fetalerkrankungen 
oder  Lageanomalien  des  Kindes  oder  in  Graviditäts- 
erkrankungen oder  -träumen  der  Mutter.  Dazu  hat  sich 
Gg.  B.  Gruber  mit  folgenden  Worten  geäußert:  „Was  die  Fetal- 
erkrankungen anbelangt,  so  sind  sie  für  das  Zustandekommen  der 
Zwerchfellsdefekte  oder  Zwerchfellshernien  vorläufig  durchaus  un- 
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bewiesen  —  wenn  man  nicht  Mißbildungen  der  Kinder  überhaupt 
auch  als  Fötalerkrankungen  bezeichnen  will.  Hemmungen  im  Zwerch- 
fellsverschluß kommen  als  alleinige  Mißbildung  offenbar  aus  im- 
manenter, autonomer  Ursache  vor,  ebenso  als  Mißbildung  in  Kom- 
bination mit  anderen  (Myeloschisis,  Anencephalie,  Herz-  und  Gefäß- 
mißbildungen, Skelettanomalien  usw.),  wobei  in  seltenen  Fällen  die 
Zwerchfellmißbildung  durch  andere  Mißbildungen  (der  Körperform  z.  B.) 
bedingt  sein  kann.  Das  durch  Erkrankungen  oder  Mißbildung  des 
Zentralnervensystems  unterbliebene  oder  verzögerte  Auswachsen  der 
phrenischen  Nervenwurzeln  ist  für  ein  Offenbleiben  der  Foramina 
pleuroperitonealia  nicht  maßgebend.  Dadurch  wird  nur  die  Bildung 
des  muskulären  Anteils  am  Zwerchfell  gestört.  Was  die  Lage- 
anomalien der  kindlichen  Frucht  anbelaugt,  so  wies  bereits 
Cailloud  auf  die  geringe  Wahrscheinlichkeit  der  Annahme  hin,  daß 
sie  bei  der  frühzeitigen  teratogenetischen  Terminationsperiode  der 
kongenitalen  Zwerchfellslücken  in  Betracht  kommen.  Traumen  der 
Mutter  in  entsprechenden  Schwangerschaftswocheu,  scheinen  mir  in 
der  Tat  auch  als  alleinige  Ursache  für  die  in  Rede  stehenden  Bil- 
dungen sehr  fraglich  zu  sein.  Der  Hinweis  auf  die  Wirkung,  welche 
eine  nicht  einmal  besonders  heftige,  eventuell  fortgesetzte  Erschütte- 
rung auf  die  Entwicklungsfähigkeit  unbebrüteter  Eier,  bzw.  auf  die 
regelrechte  Entwicklung  befruchteter  Eier  verschiedener  Anamnier  hat, 
genügt  meines  Erachtens  nicht  als  Stütze  für  die  Behauptung,  daß  durch 
Erschütterung  in  den  ersten  Schwangerschaftswochen  des  Menschen 
der  Grund  zu  solcher  Mißbildung  gelegt  werde,  zumal  doch  wohl 
manche  Frauen  trotz  nicht  geringer  traumatischer  Einwirkung  in  der 
früher  Schwangerschaft  oder  trotz  fortgesetzter  anstrengender  körper- 
licher Arbeit  und  der  damit  verbundenen  Unbilden  (landwirtschaft- 
licher Arbeit!)  wohlentwickelte  Kinder  geboren  haben.  Zwar  muß  man 
die  Möglichkeit  einer  solchen  traumatischen  Ursache  zugeben  (F.  Mar- 
chand), aber  mehr  als  eine  mutmaßliche  Möglichkeit  dieser  Ursache 
für  die  in  Frage  kommende  Zwerchfellsmißbildung  wird  aus  dem 
bisher  in  der  Literatur  niedergelegten  Beobachtungs-  und  Erfahrungs- 
schatz nicht  erkannt  werden  können.  Für  die  kongenitalen  Zwerch- 
fellslücken kann  man  mit  Marchand  wohl  am  ehesten  auf  eine  lokale 
Entwicklungshemmung  zurückgreifen.  Die  Häufigkeit  und  Gleich- 
artigkeit dieser  Bildung  auf  der  einen  Seite,  anders  die  fast  stets 
gänzlich  im  Stiche  lassenden  Schwangerschaftsanamnesen  der  Mütter 
sprechen  hier  nicht  für  eine  traumatische  Ursache,  wenn  auch  im 
letzten  speziellen  Falle  von  W.  v.  Gössnitz  ein  traumatisches  Ereignis 
während  der  frühen  Schwangerschaftszeit  angegeben  werden  konnte." 

Nach  Cailloud  sind  all  jene  Meinungen  über  die  Ursache  solcher  phrenischer 
Hemmungsbildungen  reine  Hypothesen.  Er  hat  darüber  sich  folgendermaßen  aus- 
gelassen :  „Vielfach  wird  irgendein  Trauma  beschuldigt,  das  die  Mutter  während 
der  Schwangerschaft  erlitten  hat,  wie  z.  B.  ein  schwerer  Sturz,  oder  ein  heftiger 
Stoß  gegen  den  Leib.  Auch  schwere  körperliche  Arbeit  der  Mutter,  vieles  Bücken 
usw.  wurde  als  ätiologisches  Moment  angenommen,  wie  man  solche  Gründe  auch 
sonst  für  das  Zustandekommen  intrauteriner  Verbildungen  angeführt  liest.  Andere 
nahmen  an,  daß  die  Lageverhältnisse  und  die  Haltung  des  Embryo  im  Uterus  an 
einem  Zwerchfellsdefekt  die  Schuld  tragen  könnte.  Schon  die  physiologische  Lage 
der  Frucht  mit  dem  Kopf  nach  unten  soll  nach  einzelnen  Autoren  prädisponierend 
für  eine  Zwerchfellsmißbildung  sein,  da  die  Baucheingeweide  zu  stark  auf  dem 
Diaphragma  lasteten.  Sodann  wird  abnorme  Steigerung  des  intraabdominellen 
Druckes  im  Embryo  angeführt,  wie  er  bedingt  sein  soll,  wenn  bei  zu  geringer 
Fruchtwassermenge  die  Oberschenkel  zu  heftig  gegen  das  Abdomen  gepreßt  werden. 
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Klebs  beschuldigt  eine  zu  starke  Krümmung  der  Frucht  als  Ursache  für  den  ge- 
steigerten intraabdominellen  Druck.  All  diese  Begründungen  können  nicht  ge- 
nügen, denn  sie  rechnen  mit  Voraussetzungen,  die  erst  für  die  spätere  Gravidität 
zutreffen,  während  die  Zwerchiellsbildung  in  der  Frühzeit  der  Schwangerschaft  ab- 
läuft, also  zu  einer  Frist,  in  der  der  Embryo  noch  sehr  klein  ist  und  der  Uterus 
verhältnismäßig  geschützt  sich  nicht  über  das  Becken  hinaus  erhebt;  auch  entspricht 
die  Lage  und  Haltung,  der  Stand  der  Extremitätenbildung  im  2.  Embryonalmonat 
nicht  den  Vorstellungen,  die  man  haben  müßte,  wenn  durch  diese  Faktoren  der 
intraabdominelle  Druck  wirksam  vermehrt  werden  sollte." 

(Jahn  griff  gleichwohl  neuerdings  wieder  auf  amniotische  Einflüsse  zurück, 
auf  Hydramnion  und  zu  enges  Amnion  bzw.  Amniorisverwachsungen ;  freilich 
ist  das  keine  reine  kausale  Betrachtung  mehr;  die  Ursachenfrage  ist  damit  auf 
ein  ferneres,  allgemeineres  Gebiet  verschoben ;  es  müßten  die  Amnionsanomalien 
erklärt  werden.) 

„Ferner",  so  fährt  Callioud  fort,  „wurden  abnorme  intraabdominelle  Wachs- 
tumsverhältnisse in  Betracht  gezogen  So  schreibt  E.  Schwalbe  einer  primären 
Gewebsschwäche  der  das  Zwerchfell  bildenden  Membranen  die  Schuld  zu.  Beneke 
nimmt  ein  zu  starkes  Wachstum  der  Leber  als  Ursache  an,  infolge  dessen  das 
Zwerchfell  sich  nicht  schließen  könne,  eine  Ansicht,  der  u.  a.  C.  Stebnberg  wider- 
spricht. Scholz  hingegen  nimmt  eine  primäre  Aplasie  der  Lunge  an,  welche  die 
Ursache  zu  einem  Vordringen  von  Abdominalorganen  in  die  Pleurahöhle  sein  soll. 
Von  diesen  drei  Annahmen  scheint  die  von  E.  Schwalbe  ausgesprochene,  welche 
die  Gründe  im  embryonalen  Wachstum  selbst  sucht,  am  plausibelsten  zu  sein." 

Wie  schon  angedeutet,  sind  all  diese  ursächlichen  Vorstellungen 
Vermutungen,  über  deren  Wert  man  am  besten  mit  Mephistopheles 
im  Goetheschen  ,, Faust"  urteilen  mag:  „Und  freilich  ist  nicht  viel 
damit  getan  I"  — 

Die  Durchsicht  der  kausalen  Hypothesen  weist  uns  öfter  als  ein- 
mal an  die  Aufgabe,  erst  den  gar  nicht  einfachen  formalen  Ent- 
stehungsmodus der  Zwerchfells fehlbildungen  zu  klären. 
Auch  hier  stehen  sich  mancherlei  Meinungen  entgegen,  die  ihren 
Niederschlag  in  der  Literatur  gefunden  haben. 

Allen  Untersuchern  ist  die  Bevorzugung  der  linken 
Zwerchfellshälfte  für  Bildungsfehler  aufgefallen;  auch 
Jahn,  dem  wir  die  neueste  eingehende  Analyse  der  formalen  Genese 
verdanken,  und  dessen  Darstellung  ich  zumeist  folge,  sieht  hier  einen 
wesentlichen  Ausgangspunkt  für  die  formale  Betrachtung. 

Jahn  macht  als  Voraussetzung  für  die  Zwerchfellslückenbildung 
geltend  —  allerdings  in  anderer  Reihenfolge : 

1.  ein  offenes  Foramen  pleuroperitoneale, 

2.  frei  bewegliche  Abdominalorgane, 

3.  Aufnahmefähigkeit  der  Pleurahöhle. 

Danach  muß  die  mögliche  Zeit  der  phrenischen  Fehl- 
bildung beurteilt  werden,  eine  Frage,  auf  welche  schon  in  den 
früheren  Kapiteln  eingegangen  worden  ist. 

Es  sei  wiederholt,  daß  der  Zwerchfellsschluß  in  die  7.-8.  Fötal woche 
zu  verlegen  ist.  Jahn  meint  folgerichtig,  daß  spätestens  vor  Ende  des  2.  Monats 
die  Störung  des  Zwerchfellsschlusses  eingetreten  sein  müsse  und  fügt  an, 
sie  könne  natürlich  schon  früher  eingestzt  haben.  Handelt  es  sich  um  Hernien- 
bildung,  dann  ist  zu  berücksichtigen,  daß  die  Muskelverteilung  in  dem  häutigen 
Zwerchfell  erst  Anfang  des  3.  Embryonalmonats  erledigt  zu  werden  scheint.  Die 
Entstehungsfrist  für  Ausbauchungen  des  muskelfreien  Zwerchfells  ist 
also  später  begienzbar,  als  die  der  Zwerchfellslücken.  Ferner  läßt  uns  der  häufige 
Befund  eines  teilweise  oder  ganz  freien  Gekröses  der  Intestinalorgane  in 
Fällen  gestörter  Zwerchfellsentwicklung  nach  den  Zeiten  ihrer  peritonealen  Ver- 
klebung unter  physiologischen  Verhältnissen  fragen.  Jahn  gibt  dafür  im  einzelnen 
Auskunft  an  Hand  der  Forschungen  von  Beoman  und  Vogt.  Er  faßt  zusammen, 
daß  der  Beginn  der  wandständigen  Peritoneal  Verwachsung  nach  Anfang  des  3.,  ihre 
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völlige  Ausbildung  in  eine  Frist  von  der  Mitte  des  4.  bis  Mitte  des  5.  Monats  zu 
verlegen  sei.  Jedenfalls  läuft  die  Zeit  der  ersten  Ermöglichung  des  Vorfalls  der 
Eingeweide  und  einer  atypischen  Verkleb ung  derselben  etwa  in  der  ersten 
Hälfte  des  4.  Fötalmonats,  also  später  als  jene  des  Zwerchfellsverschlusses.  Daß  mit 
dem  fortschreitenden  Wachstum  des  Fötus  die  Thoraxverhältnisse  und  die  Pleura- 
höhlen räumlich  nur  günstiger  für  die  Aufnahme  etwa  vorgefallener  Bauchorgane 
werden,  ist  leicht  einzusehen.  Gleichwohl  soll  bedacht  werden,  daß  erst  im  3.  Fötal- 
monat ein  starkes  Wachstum  des  Brustkorbes  einsetzt.  Jahn  benennt  darum 
den  Anfang  des  3.  fötalen  Monats  als  erstmögliche  Zeit  für  den  Beginn  der  Zwerch- 
fellshernienbildung  im  eigentlichen  engeren  Sinn. 

Jahn  hat,  wie  soeben  bemerkt  worden  ist,  sich  bemüht,  die 
frühesten  Grenz  fristen  der  Zwerchfells  fehler  zu  er- 
gründen, also  den  „teratogeneti sehen  Initialpunkt"1)  der  sich  bis  zur 
Aktivierungsfrist  der  kausalen  und  formalen  Ursachen  einer  Miß- 
bildung vorschiebt  (Jahn).  Natürlich  ist  eine  Anfangsgrenze  für  das 
offene  Pleuroperitonealloch  nicht  zu  geben,  man  müßte  schon  bis 
zum  Moment  der  Zeugung,  ja  eventuell  auf  Umstände  zurückgreifen, 
welche  als  endogene  Faktoren  einer  der  beteiligten  Keimzellen 
zugehörten,  denen  die  Frucht  ihre  ganze  Entstehung  überhaupt 
verdankt;  dann  läge  allerdings  eine  meist  rezessiv,  im  konkreten 
Fall  manifest  vererbte  Erscheinung  vor;  daß  damit  vielleicht  auch 
gerechnet  Werden  muß,  daran  läßt  die  Beobachtung  familiären  Vor- 
kommens einer  Eventratio  diaphragmatica  denken,  über  welche 
Steinitz  berichtet  hat. 

Verschiedene  Theoreme  über  die  Möglichkeiten  der  Hem- 
mung in  der  richtiggehenden  Zwerchfellsbildung  sind 
aufgestellt  worden ;  sie  seien  zuerst  schlagwortartig  genannt,  um  dann 
beurteilt  zu  werden : 

a)  Zwerchfellsmißbildungen  lediglich  aus  primärer 
Verlagerung  von  Eingeweiden; 

b)  Zwerchfellsmißb ildung  lediglich  aus  primärer 
phrenischer  Wachstumsstörung; 

c)  Zwerchfellsmißbildung  aus  gestörter  Korrelation 
von  Zwerchfellswachstum  und  Syntopie  mit  den 
Nachbarorganen,  oder  aus  „Dissociation"  wie 
Jahn  sich  ausdrückt. 

ad  a)  Zwerchfellsmißbildung  lediglich  aus  primärer 
Eingeweideverlagerung.  Der  häufige  Sitz  der  Zwerchfellsmiß- 
bildungen auf  der  linken  Körperseite  lenkte  das  Auge  der  Untersucher 
frühzeitig  auf  die  Leber  und  auf  den  Magen;  auf  jene,  weil  de  norma 
der  linke  Leberlappen  klein  ist,  auf  diesen,  weil  er  im  linken  Hypo- 
chondrium  liegt  und  relativ  beweglich  erscheint  —  ganz  abgesehen 
von  seinem  physiologisch  bewegten  Entwicklungsgang.  Es  haben 
nun  schon  Bochdalek,  Uskow  und  Waldeyer  dem  Schutz  der 
Leber  für  den  frühen  Schluß  des  rechten  Foramen  pleuroperitoneale 
oder  aber  sogar  für  das  seltenere  Vorkommen  rechtsseitiger  Zwerch- 
fellslücken und  -hernien  das  Wort  geredet.  Andererseits  haben  Cru- 
veilhier,  Bischoff  und  Monnier  der  hypertrophischen,  mit  Lappen- 
teilen ins  Foramen  pleuroperitoneale  einragenden  Leber  eine  mecha- 
nische Rolle  für  die  Hemmung  des  Zwerchfellsverschlusses  zuge- 


1)  Jahn  spricht  hier  von  „teratogenetischer  Initialperiode".  Ich  halte  an 
E.  Schwalbe  fest,  der  in  seiner  „teratogenetischen  Termin ationsperiode"  auch 
einen  anfänglichen  und  einen  letzten  Termin ationspunkt  berücksichtigt  hat. 

S ch wal be- Gr ub er ,  Morphologie  <1.  Mißbildungen   III,  3.  10 
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sprochen.  Bischoff  macht  aber  zugleich  aufmerksam,  daß  die  Leber 
gar  uicht  stets  am  Vorfall  der  Bauchorgane  beteiligt  sei,  also  wohl 
auch  nicht  immer  oder  nicht  allein  die  Hemmung  des  Zwerchfellsver- 
schlusses verursachen  könne.  Duguet,  Gautier  und  Sternberg  stehen 
in  anderer  Hinsicht  der  Lebertheorie  skeptisch  gegenüber;  sie  betonten, 
daß  zur  Zeit  der  Zwerchfellsausbildung  eine  einseitige  Leberhyper- 
plasie,  also  eine  physiologische  Leberbegünstigung  der  rechten  Zwerch- 
fellsseite deshalb  nicht  bestehen  könne,  weil  in  jener  Zeit  die  Leber 
beiderseitig  ziemlich  gleichmäßig  ausgebildet  sei.  Cailloud  hat 
darüber  referiert;  er  führt  darüber  folgendes  aus: 

„Untersuchungen  von  His,  Keibel  und  Elze  haben  allerdings 
bei  Embryonen  schon  in  der  3.  Woche  eine  gewisse  Differenz  in  der 
Größe  der  Leberlappen  zwischen  rechts  und  links  festgestellt.  Immer- 
hin kann  diese  „Leberschutztheorie"  die  Ursache  der  eigentlichen 
Hemmungsbildung  nicht  überzeugend  erklären.  Nach  Broman  spielt 
in  der  Tat  die  Leber  eine  wichtige  Rolle  beim  Schluß  des  Zwerch- 
fells, indem  sie  durch  Dorsalwachstum  die  Membranae  pleuroperi- 
toneales zur  Vereinigung  mit  dem  ventralen  Mesenterium  und  Septum 
transversum  bringt.  Die  geringere  Entwicklung  des  linken  Leber- 
lappens ist  auch  nach  seiner  Ansicht  die  Ursache  zu  dem  links  später 
erfolgenden  Verschluß  des  Foramen  pleuroperitoneale.  Der  Ver- 
schluß eines  der  Foramina  pleuroperitonealia  würde  ganz  ausbleiben, 
wenn  der  betreffende  Leberlappen  eine  besonders  geringe  Wachstums- 
energie besäße.  Diese  Ansicht,  die  z.  B.  auch  Brächet,  Swaen, 
Dally  ausgesprochen  haben",  der  auch  Liepmann  und  Zurhelle 
huldigen,  „und  die  bis  zu  einem  gewissen  Grade  der  Theorie  von 
der  Schutzwirkung  der  Leber  gegenüber  dem  Zwerchfell  gleichkommt, 
hat  aber  ebenso  viele  Gegner  gefunden.  Als  Gegenbeweis  wurden 
von  Kantor  Fälle  von  Zwerchfellsmißbildungen  angeführt,  bei  denen 
die  Leber  sehr  schwach  entwickelt  war,  sich  jedoch  kein  Zwerchfells- 
defekt ausgebildet  hatte.  Beweisender  für  die  geringe  Bedeutung 
der  Leber  für  solche  Defektbildungen  sind  die  von  Blöst,  Würth, 
Bohn,  Bischoff  und  E.  Schwalbe  angeführten  Fälle,  bei  denen, 
verbunden  mit  Zwerchfellsdefekt,  der  gleichseitige  Leberlappen  merk- 
würdig vergrößert  war." 

Dies  könnte  ja  nun  wieder  im  Sinn  von  Cruveilhier  und  Mon- 
nier  verwendet  werden.  Indes  ist  schon  bei  Besprechung  der  Organ- 
verlagerungen im  vorausgehenden  Hauptstück  darauf  hingewiesen 
worden,  daß  man  den  Angaben  über  eine  vergrößerte  Leber  bei 
Bildungsfehlern  des  Zwerchfells  mit  aller  Vorsicht  gegenübertreten 
muß,  da  es  sich  sehr  fragt,  ob  in  der  Tat  eine  Umfangs-  und  nicht 
nur  eine  Flächenvergrößerung  dieses  Organs  vorlag.  Deshalb  bleibt 
auch  die  hohe  Bewertung,  welche  E.  Schwalbe  und  Beneke  einer 
Gesamthypertrophie  der  Leber  im  Sinn  der  Bildungshemmung  bei- 
messen, nicht  ohne  Zweifel,  zumal  keine  ganz  stimmende  zeitliche 
Beziehung  zwischen  dem  Terminationspunkt  kongenitaler  Zwerchfells- 
lücken und  relativ  größter  Leberausdehnung  im  Abdomen  gegeben 
ist  (Jahn).  Andererseits  könnte  sogar,  worauf  Grosser  zuerst  auf- 
merksam gemacht,  sekundär  eine  Hypertrophie  der  Leber  deshalb 
entstanden  sein,  weil  durch  den  Vorfall  von  Intestina  durch  eine 
Zwerchfellslücke  oder  einen  Zwerchfellsbruchsack  im  Abdomen  mehr 
Raum  für  eine  Ausdehnung  zur  Verfügung  stand.  Solche  sogenannte 
„Raumhypertrophie"  als  Wachstumsexzeß  gerade  der  Leber  neben 
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Wachstumshemmung  anderer  Teile,  namentlich  der  Bauchplatten, 
lehrte  uns  Kermauner  bei  der  Pathogenese  der  Bauchspalten  kennen 
(vgl.  dies  Handbuch,  Teil  III,  Bd.  2,  S.  59  ff.),  was  Jahn  besonders 
betont. 

Was  nun  den  Magen  und  die  Därme  als  eventuell  alleinige 
Faktoren  für  die  Hemmung  des  Zwerchfellschlusses  betrifft,  so  ist 
darauf  zu  verweisen,  daß  ihre  Linksweudung  erst  in  der  9. — 10.  Fetal- 
woche sich  vollzieht,  d.  h.  später,  als  die  phrenische  Lückenbildung 
genetisch  befristet  ist.  Für  seinen  Fall  hat  Jahn  zwingende  Gründe 
im  Verhältnis  zwischen  Magen  und  Colon,  welche  dafür  sprechen, 
daß  nicht  etwa  in  der  Brustfellhöhle,  wo  man  sie  später  fand,  sondern 
schon  im  Abdomen  ihre  topische  Beziehung  eingetreten  war;  damals 
mußte  aber  schon  längst  die  Zwerchfellslücke  bestanden  haben.  Da- 
gegen ließ  die  Beurteilung  des  Drehungsgrades  des  Darmes  feststellen, 
daß  der  Austritt  durch  das  offene  Diaphragma  etwa  in  der  2.  Hälfte 
des  3.  Monats  —  also  längst  nach  dem  normalen  Zwerchfellschluß  — 
geschah  und  beinahe  zusammenfiel  mit  der  zunehmenden  Weitung 
des  wachsenden  Thorax. 

Die  LiEPMANNsche  Meinung,  daß  vor  dem  Zwerchfellschluß  Eingeweide  des- 
halb nicht  vorfallen  könnten,  weil  das  langgestreckte  Darmrohr  zu  jener  Zeit  dorsal 
durch  ein  kurzes  Mesenterium,  ventral  durch  das  Ligamentum  hepatoentericum  und 
den  Ductus  vitello-intestinalis  fixiert  sei,  bezeichnet  Jahn  als  Irrtum,  da  die  allein 
bezweifelte  Beweglichkeit  des  Darmes  lange  vor  dem  Zwerchfellschluß  infolge 
relativ  mächtigen  Längenwachstums  von  Dünndarm  und  Dickdarm  gegenüber  dem 
gleichbleibenden  Abdominalraum  gegeben  sei. 

ad  b)  Eine  Entstehung  der  fraglichen  Zwerchfells- 
mißbildungen lediglich  aus  primärer  phrenischer 
Wachstumsstörung  ist  andererseits  angenommen  worden.  Jahn 
zitiert  dafür  Lacher,  Gautier,  Ahlfeld,  Grosser,  Liepmann, 
Keck,  Eckert  und  Rothstein.  Hinzuzufügen  wären  indes  noch 
E.  Schwalbe,  Pape,  Cailloud,  Gg.  B.  Gruber  und  Kjöllerfeld. 

E.  Schwalbe  schreibt  einer  „primären  Gewebsschwäche" 
der  das  häutige  Zwerchfell  bildenden  Anteile  die  Schuld  an  der  Bil- 
dung von  Zwerchfellücken  bzw.  -hernien  zu. 

Grosser  weist  auf  die  notwendigerweise  in  der  Bauchhöhle  statt- 
gefundene Darmdrehung  der  Intestina  hin,  welche  alsdann  im  ge- 
drehten Zustand  verlagert  würden ;  ferner  machte  er  darauf  aufmerk- 
sam, daß  vor  dem  physiologischen  Schluß  der  Bauchwand  —  also 
während  der  bestehende  physiologische  Nabelbruch,  die  Anlagen 
der  Musculi  recti  abdominis  weit  seitlich  auseinander  schiebt  —  kein 
aktiver  Bauch wan  d druck  auf  die  wachsenden  Intestina 
ausgeübt  werden  könnte. 

Letarjet  und  Garricot  wollen,  wie  Jahn  zitiert,  die  Ursache  der  phä- 
nischen Hemmungsbildung  in  Vaskularisationsstörungen  sehen,  eine  Er- 
klärung, der  wir  aus  breiterer  teratologischer  Vergleichsmöglichkeit  in  Fällen  von 
Hemmungsbildungen  (z.  B.  am  Urogenitale)  äußerst  zweifelnd  gegenüberstehen 
müssen. 

Kjöllerfeldt  lehnt  die  Annahme  eines  positiven  Wachs- 
tumsdruckes der  Bauchorgane  gegenüber  den  Brust- 
organen ganz  und  gar  ab;  er  betont,  daß  in  seinem,  wie  in 
E.  Schwalbes  und  Papes  Fall  der  phrenische  Bruchsack  häutig  und 
schlaff,  für  seinen  Inhalt  viel  zu  weit  gewesen  sei,  was  mit  einem 
vermehrten  abdominalen  Wachstumsdruck  oder  einer  anderen  mecha- 
nischen Druckwirkung  vom  Abdomen  her  sich  nicht  vereinbaren  ließe. 
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(Weiter  oben  ist  schon  darauf  aufmerksam  gemacht  worden,  daß  an 
der  eröffneten  Bauchhöhle,  also  nach  Fortfall  des  Spannungsdruckes  der 
Bauchdecken  einer  derartigen  Feststellung  eines  schlaffen  Bruchsackes 
wenig  Gewicht  beizulegen  sein  dürfte.)  Kjöllerfeldt  hat  ferner 
nichts  übrig  für  die  Annahme  einer  primären  phrenischen  Verschluß- 
bzw, muskulären  Durchwachsungsstörung;  gleichwohl  gehört  auch 
seine  Anschauung  zu  den  Theorien  der  primären  Wachstumshemmung 
des  Diaphragmas,  da  er  annimmt,  das  Zwerchfell  hätte  in  den  dorsalen 
Anteilen  seine  cranio-caudale  Wanderung  nicht  vollständig  durch- 
geführt —  allerdings  zusammen  —  mit  einer  zu  weit  cranial  erfolgten 
primären  Anlage  und  Entfaltung  der  Bauchorgane;  diese  Erklärung 
Kjöllerfeldts  stimmte  übrigens  für  seinen  eigenen  Fall  sicher  nicht, 
wie  weiter  oben  schon  ausgeführt  wurde.  Allerdings  ist  für  manche 
Vorkommnisse,  z.  B.  für  die  paraösophagealen  Recessus- 
bildungen  mit  diaphrenischer,  retromediastinaler 
Magenentwicklung  diese  Anschauung  von  Kjöllerfeldt  zu- 
treffend; sie  entspricht  der  in  früher  Zeit  allgemein  vertretenen  An- 
schauung gehemmten  Zwerchfellschlusses  durch  entgegenstehende,  im 
strengen  Sinn  abdominale  Eingeweideteile  (Cruveilhier,  v.  Ammon. 
Monnier),  einer  Theorie,  welche  aber,  wie  gesagt,  für  die  eigentlichen 
Zwerchfellslücken  und  Zwerchfellshernien  als  abgelehnt  gilt. 

Daß  durch  Anlage-  und  Wachstumsstörungen  der 
Brustfellhöhlen  bzw.  Lungen  ein  Zwerchfellshochstand 
bedingt  sein  kann  (Scholz,  Baetge),  erscheint  nach  dem  oben  in  den 
Einzelheiten  geschilderten  von  Schmit  evröffentlichten  Fall  fehlender 
Lungenbildung  mit  Dystopie  des  Diaphragmas  recht  wahrscheinlich, 
ebenso  wie  die  von  Korns  gemachte  Beobachtung  einer  rechtsseitigen 
angeborenen  Zwerchfellslücke  mit  gleichseitiger  Lungenaplasie  hier  zu 
nennen  sein  dürfte.  Im  Sinn  irgendwelcher  endogener  Wachstums- 
störungen würde  es  auch  sprechen,  wenn  die  von  Steinitz  gemeldete 
familäre  Häufung  phrenischer  Eventration  sich  bestätigen  würde  oder 
wenn,  wie  Schreiber  das  überlegt  hat,  das  Vorkommen  des  an- 
geborenen Zwerchfellsfehlers  nur  eine  Erscheinung  einer  „herniösen 
Heredität"  wäre.  Immerhin  wird  es  gut  sein,  hier  das  Spekulative 
vom  sicheren  Tatsachennachweis  zu  trennen  1 

ad  c)  Die  soeben  genannte  Möglichkeit  bildet  eine  Brücke  zur 
Annahme  von  Zwerchff  ellsmißbildungen  infolge  D  issozia- 
tion  der  Anlage  (Jahn),  d.  h.  infolge  gestörten  Zusammenwirkens 
von  phrenischem  Wachstum  und  syntopischer  Abgleichung  mit  den 
Nachbarorganen.  Nach  Jahn  vollzieht  sich  die  physiologische  Zwerch- 
fellsentwicklung unter  der  Wirkung  von  zwei  gegensätzlichen  Fak- 
toren; diese  bestehen 

1)  in  der  Wachstumsenergie  des  Zwerchfells  als  einem  fördernden 
Umstand; 

2)  im  Einfluß  des  Magens  und  der  weiter  entfernten  Nachbar- 
organe als  einem  hindernden  Umstand. 

„Eine  genügende  Vergrößerung  des  2.  Faktors  müßte  zu  einem 
Ausbleiben  des  Schlusses  führen  ....  Eine  Analogie  findet  sich  bei 
angeborenen  Bauchbrüchen,  bei  denen  Brustorgane  in  die  Bauchhöhle 
ragen  und  der  Zwerchfellsdefekt  nicht  aus  Mangel  der  Anlagen,  erklärbar 
ist  sondern  aus  Verschiebung  an  sich  normaler  Anlagen  oder  durch 
ein  vielleicht  auch  Druckatrophie  bewirkendes  Hindernis  für  ihr 
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Zusammentreffen,  beides  bedingt  durch  Einflüsse  der  Nachbarorgane. 
Das  sei  , Dissoziation'  der  Zwerchfellanlagen  genannt1'  (Jahn). 

Die  „Dissoziation"  hält  Jahn  durch  eine  „Rückstauchung"  des 
Darmes  veranlaßt,  und  zwar  folgendermaßen:  Wenn  etwa  die  Nabel- 
schleife aus  einem  Grunde  primär  am  Eintritt  in  die  Nabelhöhle  ver- 
hindert wäre,  müßte  bei  dem  erheblichen  Wachstum  des  Darmes 
innerhalb  des  zeitweilig  sich  nicht  vergrößernden  fetalen  Abdominal- 
raumes und  bei  der  schon  für  den  3  mm  langen  Embryo  heute  fest- 
stehenden Asymmetrie  der  Leberhälften  der  Magenfundus  mit  der 
Milz  übermäßig  zwischen  die  Schenkel  der  Urnierenfalte  nach  dem 
Recessus  supero-lateralis  gedrängt  werden,  zumal  bei  einem  11  mm 
langen,  also  6  Wochen  alten  Embryo  das  Foramen  pleuroperitoneale 
schon  physiologisch  in  Magennähe  rücke.  Jahn  bezweifelt  zudem, 
daß  Grosser  mit  der  Annahme  recht  habe,  daß  vor  dem  muskulären 
Schluß  der  Bauchdecken,  also  vor  engster  Aneinanderlegung  der  Mus- 
culi recti  abdominis  ein  Spannungswiderstand  der  vorderen  Abdominal- 
wand undenkbar  sei.  Man  könne  sich  vorstellen,  daß  vor  dem  Zwerch- 
fellsschluß durch  die  vorliegende  flächenhaft-große,  bis  aufs  Becken 
hinabreichende  Leber,  durch  die  Beinanlagen  seitlich  und  den  um- 
gebogenen Schwanz  unten  erheblicher  Widerstand  im  Abdomen  gegen 
Ausdehnung  gewährleistet  sei;  er  dürfte,  so  meint  Jahn,  wohl  aus- 
reichen, Milz  und  Magenfundus  zwischen  die  Schenkel  der  Membrana 
pleuroperitonealis  zu  verschieben.  Da  nach  der  "Verschiedenheit  der 
Angaben  über  die  Zeit  des  Eintritts  der  Nabelschleife  in  die  Nabel- 
höhle schon  früh  Unterschiede  im  Darmwachstum  möglich  zu  sein 
scheinen,  könnte  sich  dies  auch  auf  die  Plica  pleuroperitonealis  aus- 
wirken und  die  Verschiedenheit  in  der  Größe  der  definitiven  Zwerch- 
fellslückenbildung  erklären.  „Dieselbe  Wirkung  entstünde,  wenn  die 
Bildung  der  Nabelhernie  nicht  völlig  verhindert,  sondern  nur  ihre 
Ausdehnung  verschieden  eingeschränkt  wäre'",  wobei  allerdings  frag- 
lich bliebe,  ob  —  wenn  der  Darm  in  die  Nabelb öhle  einträte  — 
die  Nabelhöhlenwand  überhaupt  irgendwie  modifizierten  Widerstand 
leisten  könnte  (Jahn). 

Jahn  hat  versucht,  für  die  Annahme  der  Darmrückstauchung  den  Beweis 
anzutreten.  Dabei  bezog  er  sich  auf  jenen  oben  erwähnten  Fall  von  Grosser,  der 
entgegen  dem  gewöhnlichen  Verhalten  den  rechten  Nervus  vagus  zur  Vorderseite, 
den  linken  zur  Hinterseite  der  Speiseröhre  verlaufen  sah.  „Das  bedeutet  eine  der 
Norm  entgegengesetzte  Oesophagusdrehung,  während  der  Magen  normal  gedreht 
war  ....  Eine  selbständige  entgegengesetzte  Drehung"  (seil,  der  Speiseröhre)  „war 
nur  möglich  bei  noch  nicht  vollständiger  Fundusdrehung  und  Entspannung, 
die  bei  einer  relativen  Hebung l)  des  Magens  durch  Eückstauchung  eintreten  mußte". 

Gelegentlich  könnte  man  auch  eine  fetale  Peritonitis  als  Bückstauchungsgrund 
ansprechen ;  aber  man  müßte  sie  erst  im  einzelnen  Falle  nachweisen.  Es  ist  Jahn 
beizustimmen,  wenn  er  E.  Schwalbes  Meinung  als  zu  weitgehend  bezeichnet,  daß 
jede  Verklebung  von  Bauchorganen  mit  der  Pleura  einer  fetalen  Erkrankung  zu 
verdanken  sei.  In  Jahns  Fall  bestand  eine  wenig  ausgedehnte  Bursa-Pleura- 
verwachsung.  Auch  war  das  verlagerte  Pankreas  mit  dem  Fundus  des  verlagerten 
Magens  verlötet.  Der  Autor  sieht  darin  eine  Folge  starker  Baumeinengung,  etwa 
durch  Anpressung  des  rückgestauchten  Magens  gegen  das  Pankreas,  ja  er  nimmt 
derartige  lokal  umschriebene  Verwachsungen  ebenfalls  als  Beweis  für  seine  Bück- 
stauchungshypothese  in  Anspruch. 

Nach  meiner  Ansicht  muß  man  bei  einer  Billigung  solcher  theo- 
retischer Ueberlegung  auch  noch  weiter  denken,  und  die  Möglichkeit 


1)  bzw.  bei  einem  gehemmten  Tieferrücken  des  Magens  und  bei  normal  weiter- 
gewachsener, dadurch  entspannter  Speiseröhre. 
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zugeben,  daß  Faktoren  außerhalb  des  embryonalen  Körpers  als  wider- 
standsbietend in  Frage  kommen  können.  Tatsächlich  hat  sich  Jahn 
diesem  Gedankengang  nicht  verschlossen;  er  überlegt  bei  der  Frage, 
wodurch  die  Nabelhöhle  dem  wachsenden  Darm  versperrt  werden 
könnte  —  neben  der  flächenhaften  großen  Leberbarriere,  deren 
Lappen  selbst  hyperplastisch  sein  könnten  —  die  Möglichkeit  amnioti- 
scher Störungen.  Hydramnion  und  Oligamnion  sind  ihm  wahrschein- 
licher als  die  Annahme  primärer  Leberhyperplasie ;  sie  paßten  eher 
zu  stärkerem  Widerstand  gegen  Abdominalausdehnung;  Amnions- 
anomalien  seien  ferner  —  und  das  macht  sie,  wie  ich  hervorheben 
möchte,  im  gegenteiligen  Sinn  zu  recht  unsicheren  Gerüstteilen  eines 
Beweisbaues  —  selbst  sehr  veränderlich  im  Laufe  der  Ontogenese; 
der  eben  genannte  Umstand  ließe  wieder  eine  gewisse  Ausgleichung 
oder  zeitliche  Verschiedenheit  im  Werden  und  Verschwinden  eines 
Nabelverschlusses,  der  Darmrückstauchung  und  der  Zwerchfellshem- 
mung verstehen.  Uebrigens  könnten  auch  durch  veränderte  Krüm- 
mung der  Embryonalachse  die  Druck-  und  Raumverhältnisse  in  den 
Leibeshöhlen  für  ein  topisch  geordnetes  Darmwachstum  ungünstig 
werden  und  eine  Darmrückstauchung  veranlassen  (Klebs). 

Schließlich  münden  Jahns  Ueberlegungen  aus  in  Fragen  der  frühen 
mütterlichen  Beziehung  zum  Embryo,  seiner  Einbettungs-  und  Eihüllen- 
verhältnisse,  die  im  pathologischen  Fall  zwar  die  Entwicklung  des 
Keimlings  schädigen  können  (Mall,  Grosser),  deren  weitere  dys- 
ontogenetische  Veranlassungen  aber  ein  Heer  von  ungelösten  Frage- 
stellungen sowohl  nach  formalen  als  kausalen  Umständen  der  Genese 
für  Embryologie  und  experimentelle  Teratologie  darbieten.^  

Es  sei  noch  angefügt,  daß  Jahn  seine  Dissoziations-  und  Rückstauchungs- 
theorie  nicht  nur  für  linksseitige,  sondern  auch  für  rechtsseitige,  und  damit  ebenso 
für  doppelseitige  Zwerchfellslücken  und  -hernien  angewandt  hat.  Da  beim  Em- 
bryo von  13  mm  Länge  an  und  für  sich  der  Dünndarmanfang  in  engster  Be- 
ziehung zur  rechten  Membrana  pleuroperitonealis  steht,  ein  Zustand,  der  sich  aber 
nach  Vogt  schon  beim  15,5  mm-Embryo  durch  eine  keilförmige  Zwischenlagerung 
eines  Leberteiles  defintiv  verändert  habe,  so  sei  ein  Rückstauchungseffekt  während 
einer  besonders  kurzen  Embryonalfrist  auf  die  rechte  Plica  pleuroperitonealis  ver- 
ständlich; es  erklärte  sich  so  natürlich  auch  das  seltenere  Vorkommen  der  Zwerch- 
fellshemmung dieser  Seite  gegenüber  der  organotopisch  mehr  ausgesetzten  linken 
Seite.  (Also  hätten  doch  jene  Autoren  nicht  so  unrecht,  welche  der  Leber  eine 
Stützfunktion  für  die  regelrechte  rechtsseitige  Zwerchfellsbildung  zuschrieben!  Und 
selbst  die  BROMANsche  Annahme  der  Bedeutsamkeit  einer  primär  hypoplastischen 
Leber  für  das  Entstehen  von  Zwerchfellsmißbildungen  wäre  im  Sinn  der  jAHNschen 
Theorie  nicht  ganz  unmöglich,  trotzdem  ihr  Jahn  widerspricht;  denn  schützt  die 
kleine  Leber  die  Zwerchfellsanlage  nicht,  dann  wird  sie  einem  eventuellen  Rück- 
stauchungsdruck  des  Magen  -  Darmkanals  eher  ansgesetzt  sein  können.) 

Z  wer  chf  eil  slü  cken  -  En  t  s  tehun  g  im  Mutterleibe  durch  nach- 
trägliche „Dehiszenz",  also  „Defekte"  im  eigentlichen  Sinn  dieses  Wortes 
lehnt  auch  Jahn  vollständig  ab. 

Zwerchfellshernien  würden  durch  eine  nur  zeitliche,  nicht 
dauernden  Hemmung  der  Zwerchfellsanlagen  infolge  Rückstauch ung 
entstehen;  denn  wenn  der  Pleuroperitonealverschluß  etwa  erst  in  den 
Anfang  des  3.  Fetalmonats  fiele,  eine  Frist,  zu  der  sich  die  Brust- 
höhle schon  erweiterte,  so  besäße  vielleicht  die  phrenische  Muskulatur 
keine  Zeit  mehr  zur  Ausbreitung  über  die  Schlußstelle;  diese  könnte 
aber  inzwischen  durch  anomalen  Druck  der  Baucheingeweide  in  die 
Brusthöhle  zum  Teil  vorgestülpt  werden. 

Für  die  Erklärung  der  Zwerchfellsausbauchungen  hat 
Jahn  seine  Hypothese  nicht  angewendet;  aber  auch  hier  ließe  sie 
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sich  zwanglos,  geuau  wie  für  die  Zwerchfellshernie  beanspruchen; 
es  müßte  nur  gedacht  werden,  daß  die  Muskulatur  infolge  ausreichender 
Wachstumsenergie  doch  imstande  wäre,  das  in  großem  Umfang  aus- 
gebauchte primäre  Diaphragma  zu  durchwachsen.  Die  Ausbauchung 
wäre  ElFekt  einer  relativ  spät  einsetzenden  Darm-  und  Magenrück- 
stauchung, welche  vielleicht  auch  nur  vorübergehend  gedacht  werden 
könnte. 

Eine  genaue  Betrachtung  des  jAHNschen  Erklärungsversuches 
führt  zu  dem  Ergebnis,  daß  er  eine  sinnvolle  Verwertung  sowohl  ge- 
wisser Momente  der  älteren  Anschauung  über  primäre  Eingeweide- 
verlagerung als  der  Vorstellung  primärer  Wachstumsstörung  der 
Zwerchfellsanlagen  selbst  ist.  Zu  solcher  Verbindung  der  kausalen 
Umstände  mußte  man  kommen.  Man  kann  keine  einfache,  in  einer 
einzigen  kurzen  Wirkung  plausible  Erklärung  der  Entwicklungsstörung 
eines  Organs  finden,  dessen  physiologisches  Weiden  schon  so  sehr 
zusammengesetzt  und  verwickelt  ist,  wie  das  Werden  des  Zwerch- 
fells. Eine  gauze  Konstellation  von  Umständen  muß  in  kurzen, 
zeitlichen  Fristen  sich  zusammenfinden  und  sich  in  Gegenbeziehungen 
maßvoll  auswirken,  damit  keine  Fehlbildung  zustande  komme.  Beim 
Studium  der  Kasuistik  fällt  dann  und  wann  wohl  ein  stärker  ausge- 
prägter genetisch  wichtiger  Umstand  auf,  einmal  dieser,  einmal  jener; 
darüber  sollte  aber  nie  die  ganze  Kette  genetischer  Faktoren  ver- 
gessen werden,  ohne  welche  eine  Organisation  nicht  möglich  sein 
dürfte.  Nur  wenn  bei  der  Ontogenese  des  Diaphragmas  die  geeigneten 
Gewebe  jeweils  am  richtigen  Ort  und  zur  richtigen,  knapp  bemessenen 
Zeitspanne  in  gehörige  Wachstumsbeziehungen  treten  können,  bleiben 
Störungen  aus,  welche  als  Zeichen  gehemmter  Entwicklung  weiter 
bestehen  müßten  und  welche  gegebenenfalls  lebensgefährliche  Folgen 
nach  sich  zu  ziehen  vermöchten. 
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Mißbildungen  der  Harnorgane. 

Von  Georg  B.  Gruber,  Innsbruck. 
Mit  177  Abbildungen  im  Text. 

Einleitung. 

Die  an  den  Harnorganen,  angefangen  von  den  Nieren  bis  zur 
Urethralöffnung,  vorkommenden  Störungen  des  Entwicklungsgeschehens 
führen  fast  durchweg  zu  Bildungen,  welche  ein  allgemeineres  ärztliches 
Interesse  erheischen.  Denn  sie  sind  nicht  selten  Sitz  oder  Teilursache 
krankhafter  Erscheinungen;  ihre  enge  Entwicklungsbeziehung  zum 
Genitalapparat  und  ihre  dichte  Nachbarschaft  mit  dem  Endabschnitt 
des  Darmkanals  lassen  manchmal  den  Entwicklungsfehler  auch  am 
Bau,  in  der  Lage  und  Anordnung,  oder  doch  an  der  Leistung  jener 
Nachbarorgane  sich  auswirken.  All  diese  Umstände  kann  man  nur 
dann  richtig  einschätzen,  wenn  man  die  Grundzüge  der  Normal- 
-entwicklung  des  Harnsystems  und  seiner  nachbarlichen  Organabschnitte 
zu  übersehen  vermag.  Aus  diesem  Grund  beginnt  diese  Darstellung 
mit  einem  Absatz  über  die  Entwicklungsgeschichte  der  Harnwege, 
dem  sich  die  Ausführungen  über  die  Entwicklungsstörungen  der 
Nieren,  der  Harnleiter,  sowie  der  Harnblase  und  des  Sinus  uro- 
genitalis  in  gesonderten  Hauptstücken  anschließen  werden.  Der  dys- 
ontogenetischen  Umstände  des  Sinus  urogenitalis  wird  teils  beim 
Abschnitt  über  den  Harnleider,  teils  bei  jenem  über  die  Harnblase 
gedacht. 

A.  Entwicklungsgeschichte  der  Harnorgane. 
I.  Vorniere  und  Urniere. 

Die  Harnorgane  eines  geburtsreifen  Säugetiers  stellen  nicht  das 
Endergebnis  der  allmählichen  Entwicklung  einer  Organeinrichtung 
vor,  sondern  das  Endergebnis  einer  Reihe  von  Organsystemen,  welche 
in  einer  sprungweisen  Entwicklung  zu  gleichartiger  Leistung  ent- 
stehen, jeweils  als  provisorische  Einrichtung  nur  einem  bestimmten 
Zeitabschnitt  angehören  und  dann  verschwinden  oder  teilweise  zu 
anderem,  neuartigem  Organaufbau  herangezogen  werden.  „Das  neue 
Harnorgan  löst  das  alte  ab,  erst  das  zuletzt  entwickelte  wird  zur 
bleibenden  Niere,  die  im  erwachsenen  Zustand  funktioniert  und  nicht 
mehr  ersetzt  wird".  Diese  Zeilen  stammen  von  Felix,  dem  Züricher 
Anatomen,  auf  dessen  klassischen  Darstellungen  in  Hertwigs  Hand- 
buch der  vergleichenden  und  experimentellen  Entwicklungslehre,  wie 
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in  Keibel  und  Malls  Entwicklungsgeschichte  des  Menschen  die 
nachfolgenden  Darstellungen  breitest  fußen,  soweit  nicht  auf  andere 
Quellen  hingewiesen  ist. 

Bei  den  Amnioten  werden  nacheinander  und  zwar  in  cranio- 
caudaler  Richtung  aufeinanderfolgend  drei  Harnsysteme  angelegt,  zwei 
provisorische,  die  „Vorniere"  (Pronephros)  und  die  „Urniere" 
(Mesonephros).  Das  dritte  System  bildet  die  bleibende  Niere, 
auch  „Nachniere"  (Metanephros)  genannt.  Ueber  den  allgemeinen 
Bau  dieser  Ausscheidungssysteme  hat  Felix  folgendes  ausgeführt: 

„Jedes  Harnorgan,  ob  provisorisch  oder  bleibend,  stellt  eine  Drüse  dar,  mit 
der  Drüsensubstanz  oder  dem  Drüsenkörper  und  dem  Drüsenausführungsgang. 
Die  Drüsensubstanz  wieder  setzt  sich  zusammen  aus  einzelnen  Harnkanälchen, 
welche  im  primitiven  Zustand  quer  zur  Längsachse  des  Körpers  verlaufen,  und 
im  Gegensatz  zu  dem  längsverlaufenden  Ausführungsgang  bezeichnet  werden.  Der 
Ausführungsgang,  welcher  nur  bei  dem  Amphioxus  fehlt,  mündet  in  die  Kloake, 
oder,  wo  diese  nicht  entwickelt  wird,  dicht  hinter  dem  Anus  auf  die  äußere  Ober- 
fläche des  Tieres.   Die  queren  Harnkanälchen  münden  entweder  direkt  oder  indirekt 


Fig.  1  u.  2.  Schematische  Darstellung  der  Differenzierung  des  Mesoderms. 
Querschnitt  durch  die  Mitte  des  Ursegmentes  eines  meroblastischen  Keimlings- 
a  primäres  Ursegment ;  die  lateralen  Abschnitte,  welche  zum  Ursegmentstiel  werden, 
sind  schraffiert,  b  sekundäres  Ursegment,  Ursegmentstiel  und  Seitenplatte.  (Nach 
Felix.) 

durch  Vermittlung  eines  Sammelganges  in  den  Ausführungsgang.  Erst  die  Ein- 
mündung in  den  Ausführungsgang  oder  den  Sammelgang  eint  die  getrennten 
Harnkanälchen  zu  einem  Ganzen,  dem  Drüsenkörper.  Wo  der  Ausführungsgang 
fehlt,  bleiben  die  Harnkanälchen  für  sich  und  stellen  von  einander  unabhängige 
Einheiten  dar.  Die  einzelnen  Harnkanälchen  bezeichnen  wir  nach  der  Zugehörig- 
keit zur  Gesamtdrüse  als  Vornieren-  Urnieren-  und  Nachnierenkanälchen.  Vor- 
niere und  Urniere  münden  in  den  gleichen  Ausführungsgang,  den  primären  Harn- 
leiter, für  die  Nachniere  wird  ein  besonderer  Ausführungsgang  gebildet,  der  sekundäre 
Harnleiter  (Ureter)." 

Als  Mutterboden  der  Harndrüse  und  ihres  Ableitungsganges 
haben  wir  das  Mesoderm  anzusehen,  das  sich  jeweils  seitlich  dem 
medial  gelegenen  Medullarrohr  in  Form  von  Ursegmenten,  Ursegment- 
stielen  und  Seitenplatte  differenziert. 

Aus  den  Ursegmentstielen  gehen  die  Harnkanälchen  der  provi- 
sorischen Nierensysteme  hervor;  und  zwar  sind  sie  segmental  an- 
geordnet und  bilden  sich  zeitlich  hintereinander  in  craniocaudaler 
Richtung  aus.  Sie  geraten  bald  dadurch  miteinander  in  einheitliche 
Verbindung,  daß  sich  aus  den  Ursegmentstielen  auch  bestimmte,  als 
Hauptkanälchen  bezeichnete  Hohlknospen  ausstülpen,  die  sich  alsbald 
kaudal  umwenden  und  ein  axial  gerichtetes  Wachstum  zeigen.  Da- 
durch berühren  sie  sich  sehr  bald,  vereinigen  sich  zu  einem  einzigen 


a 


a 


Fig.  1. 


Fig.  2. 


Vornierengang,  Urnierengang. 
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bald  gehöhlten  Strang.  Dieser  Gang,  der  primäre- Harnleiter, 
verlängert  sich  kaudalwärts  bis  zur  Kloake;  wir  ersehen  in  ihm  den 
Vornierengang,  der  späterhin  auch  dem  zweiten  Exkretionssystem 
als  Urnierengang  dient.  (Als  solcher  führt  er  die  Bezeichnung 
„WoLFFScher  Gang"1);  beim  weiblichen  Geschlecht  verödet  dieser 
Gang  mit  der  Zeit;  sein  Überbleibsel  benennt  man  synonym  auch  als 
„GARTNERSchen  Gang"2).) 

Während  sich  der  Vornierengang  durch  kaudal  gewendete  Knospen 
der  segmentalen  Hauptkanälchen  entwickelt,  bildet  sich  in  Verbindung 
mit  Zweigen  der  Aorta  ein  segmentales  Glomerulussystem ;  darüber 
geben  die  Figuren  3—5  Aufschluß.  Felix  hat  die  erste  Anlage  des 
Vornieren-Drüsenabschnittes  für  einen  menschlichen  Embryo  von 
9 — 10  Ursegmentpaaren  und  1,73  mm  größte  Länge  angegeben.  Bei 
2,5  mm  größter  Embryonallänge  sei  sie  am  höchsten  ausgebildet,  bei 
4,25  mm  zeige  sie  schon  Rückbildungserscheinungen.  Die  Vorniere 
der  Amnioten  ist  ja  eine  schnell  vorübergehende  Bildung,  so  daß 


Medialer  Teil  des     ErgänzuDgikanalchen  Medialer  Teil  des     Lateraler  Teil  des 

Ursegmentstiels  Ursegmentstiels  Ursegmentstiels 


Fig.  3.  Fig.  4. 

Fig.  3.  Das  Hauptkanälchen  entsteht  aus  einer  Ausstülpung  des  parietalen 
Blattes  des  Ursegmentstiels;  seine  Lichtung  steht  mit  der  Lichtung  des  Ursegment- 
stiels und  durch  deren  Vermittlung  mit  der  Lichtung  der  Seitenplatte  in  Zusammen- 
hang.   (Nach  Felix.) 

Fig.  4.  Der  Ursegmentstiel  hat  seine  Verbindung  mit  dem  sekundären  Ur- 
segment  verloren,  seine  mediale  Partie  ist  in  Mesenchymgewege  aufgelöst,  seine 
laterale  Partie  hat  Anschluß  an  das  Hauptkanälchen  gewonnen.  Die  laterale 
Partie  des  Ursegmentstiels  wird  auf  diese  Weise  zum  Ergänzungskanälchen  des 
Hauptkanälchens.    (Nach  Felix.) 


bereits  Rückbildungsvorgänge  an  ihren  cranial  gelegenen  Segmenten 
zur  Geltung  kommen,  wenn  ihre  kaudalen  Abschnitte  sich  erst  aus- 
zubilden anfangen. 

Ueber  das  Wachstum  des  primären  Harnleiters  liegen  für  verschiedene  Säuge- 
tiere auseinandergehende  Angaben  vor.  Nach  Martin  wächst  beim  Kaninchen 
das  distale  Ende  dieses  Ganges  schließlich  zwischen  Ektoderm  und  Mesoderm 
kloakenwärts  ohne  in  seiner  kaudalen  Spitze  mit  einem  dieser  beiden  Keimblätter 
verbunden  zu  sein ;  schließlich  lege  sich  das  Gangende  aber  dem  Ektoblast  an, 
verschmelze  sogar  mit  ihm  und  bilde  eine  allmähliche  auslaufende  ektomdermale 
Leiste,  welche  in  ihrer  Länge  bei  verschiedenen  Tierarten  verschieden  beurteilt 
würde.  Diese  Ektomdermbeteiligung  wurde  bei  Kaninchen,  Meerschweinchen, 
Schaf  —  und  Schwein  festgestellt;  für  den  Hund  ist  ihre  Bildung  strittig,  für  die 
Katze  und  den  Igel  scheint  sie  nicht  in  Frage  zu  kommen.  Beim  Menschen  fand 
Keibel  in  einem  3  mm  langen  Embryo  von  His  die  primären  Harnleiter  im 


1)  Nach  dem  Petersburger  Anatomen  Kaspar  Friedrich  Wolpf,  der 
1733—1794  gelebt  hat. 

2)  Nach  dem  dänischen  Anatomen  Hermann  Treschow  Gärtner,  der 
1785-1827  lebte. 
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Ektoderm  endigen,  während  Felix  angibt,  bei  dem  H.  MEYEßschen  Embryo  von 
4,25  mm  Länge  (bzw.  21  Tagen  Alter)  den  primären  Harnleiter  in  fast  allen  Schnitten 
scharf  gegen  das  Ektoderm  abgegrenzt  gesehen  zu  haben.  Beim  Menschen  ent- 
stehe das  letzte  Stück  des  primären  Harnleiters  kurz  vor  Einmündung  in  die 
Kloake  sicher  nicht  unter  Beteiligung  des  Ektoderms  (Felix).  Die  Lichtung  im 
primären  Harnleiter  trete  bei  einer  Embryonallänge  (N.  S.  -  Länge)  von  3  mm 
an  verschiedenen  Stellen  gleichzeitig  auf  (.Tanosik),  während  Embryonen  von 
4,2  mm  größte  Länge  nach  Keibel  bereits  die  Ausflußöffnungen  des  Vornieren- 
ganges nach  der  Kloake  feststellen  ließen.  Felix  gibt  den  Einmündungstermin 
etwas  später  an.  Die  Mündungsstellen  der  beiden  primären  Harnleiter  liegen 
schwanzwärts  von  der  Mitte  der  Kloakenmembran,  an  der  Grenze  des  mittleren 
und  unteren  Kloakendrittels. 


H  auptkanälchen 


Aorta 

Fig.  5.  Das  Ergänzungskanälchen  (gestrichelt),  teilt  sich  in  das  innere  Vor- 
nierenkämmerchen  und  das  Nephrostomalkanälchen.  In  das  innere  Vornieren- 
kämmerchen  stülpt  sich  ein  Gefäßwunderknäuel,  der  von  der  Aorta  herkommt; 
er  bildet  den  inneren  Glomerulus.  Ein  zweiter  Wunderknäuel,  der  äußere  Glome- 
rulus,  springt  in  die  allgemeine  Leibeshöhle  (=  Zölom  der  Seite)  vor.  Damit  ist 
das  Vornierensegment  in  all  seinen  Teilen  gebildet:  Wir  haben  vom  Ursegmentstiel 
ausgehend  das  Hauptkanälchen,  das  Vornierenkämmerchen  mit  dem  inneren  Glome- 
rulus, das  Nephrostomalkanälchen  und  den  äußeren  Glomerulus.    (Nach  Felix.) 

Ueber  die  Rückbildung  der  Vorniere  sagt  Felix  folgendes:  „Die  Vor- 
niere fällt  bereits  kurz  nach  ihrer  Anlage  der  Rückbildung  anheim.  Man  findet 
an  ihrer  Stelle  manchmal  Cölomepithel Verdickungen  (Hund:  Bonnet  1888)  oder 
trichterförmige  Einsenkungen  (Maulwurf:  Soulie  1902)  oder  geschlossene  Bläschen 
(Maulwurf;  Soulie  1902),  welche  dorsal  von  der  Urniere  liegen  und  unveräodert 
bleiben,  bis  der  Embryo  eine  Größe  von  12  mm  erreicht  hat.  Für  den  Menschen 
findet  Janosik  (1887)  bei  einem  Embryo  von  3  mm  S.-S.- Länge  kranial  vom 
primären  Harnleiter  zwei  rudimentäre  Kanälchen,  von  denen  das  vordere  in  der 
Höhe  des  Abganges  des  Ductus  omphaloeniericus  liegt.  Mac  Callum  (1902)  be- 
schreibt bei  einem  Embryo  von  3,5  mm  größter  Länge  und  mit  19  Ursegment- 
paaren  den  primären  Harnleiter  vom  6.  Ursegment  beginnend  und  im  9.  Segment 
unterbrochen,  an  seinem  vorderen  Ende  steht  er  durch  ein  Ostium  abdominale  in 
offener  Kommunikatiou  mit  der  Leibeshöhle.    Man  braucht  die  Richtigkeit  der 


Rückbildung  der  Vorniere. 
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gemachten  Tatsache  nicht  zu  bestreiten  und  kann  trotzdem  ihre  Deutung  in  Zweifel 
ziehen,  da  es  sich  bei  allen  diesen  rudimentären  Bildungen  ebensogut  um  einen 
zurückgebildeten  vordersten  Abschnitt  der  Urniere  handeln  kann. 

Auf  jeden  Fall  ist  sicher,  daß  die  Vorniere  unter  normalen  Verhältnissen 
restlos  verschwindet." 

Ebenso  sicher  scheint  die  schwere  Abgrenzbarkeit  dieses  Verschwindens  zu 
sein,  und  zwar  deshalb,  weil  sich  die  Urniere  bis  in  die  Vornierengegend  erstreckt 
und  weil  ihre  kranialen  Anteüe  ebenfalls  kurz  nach  der  Ausbildung  schon  wieder 
dem  Untergang  verfallen  sind.  Felix  kam  deshalb  zu  der  Feststellung,  daß  man 
beim  Auffinden  eines  Kanal chenrestes  in  der  Vornierengegend  unmöglich  seine 
Zugehörigkeit  zu  bestimmen  vermöchte;  denn  er  könnte  einem  Vornierenkanälchen 
entsprechen,  könnte  ebensogut  ein  in  Rückbildung  begriffenes  Urnierenkanälchen 
darstellen,  könnte  aber  schließlich  auch  der  Rest  eines  Ursegmentstiels  oder  des 
nephrogenen  Stranges  sein. 

Der  nephrogene  oder  nephridische  Strang  spielt  weiterhin  eine 
große  Rolle  im  Entwicklungsgeschehen  der  Urniere.  Man  hat  darunter 
eine  mesodermale  Gewebsleiste  zu  verstehen,  welche  beim  Menschen 
durch  Verschmelzung  der  Ursegmenstiele  jenseits  des  10.  Segments 
zur  Geltung  kommt;  dieser  nephrogene  Strang  wird  geradezu  als  eine 
einzige  Gewebsfalte  oder  -Säule  aus  dem  unsegmentierten  Mesoderm 
herausgehoben.  Indes  sei  schon  hier  bemerkt,  daß  dieser  Strang  bald 
eine  Unterbrechung  erleidet.  Felix  gibt  dafür  die  Gegend  des  3.  oder 
4.  Lumbarsegmentes  (26.-27.  Ursegmentes)  bei  einem  5,3  mm  langen 
menschlichen  Embryo  an.  „Der  kompakte,  gegen  das  umliegende 
Mesenchym  ziemlich  scharf  abgegrenzte  Strang  lockert  sich  hier, 
seine  Zellen  treten  auseinander  und  lassen  sich  schließlich  nicht  mehr 
von  denen  der  Umgebung  unterscheiden.  Durch  diese  Unterbrechung 
wird  der  nephrogene  Strang  in  2  ungleiche  Teile  zerlegt,  den  langen 
cranialen,  aus  dem  sich  die  Urnierenkanälchen  entwickeln,  und  den 
kurzen  kaudalen,  aus  dem  die  Nachnierenkanälchen  hervorgehen.  Wir 
bezeichnen  beide  Teile  seit  Schreiner  (1902)  als  mesonephrogenen 
und  metanephrogenen  Strang". 

Die  Differenzierung  der  Urniere1)  beginnt  unter  Bildung 
von  Urnierenkanälchen  nach  Felix  schon  bei  menschlichen  Embryonen 
von  2,5  mm  größter  Länge  mit  23  Ursegmenten;  das  ist  eine  Zeit, 
in  der  weder  der  nephrogene  —  jetzt  „mesonephrogene"  —  Strang, 
noch  der  primäre  Harnleiter  kaudal  ausgewachsen  sind. 

Es  sind  Anhaltspunkte  dafür  vorhanden,  daß  die  Urniere  bei  menschlichen 
Embryonen  auch  weit  halswärts  zur  Ausbildung  kommt;  denn  man  fand  bei  Em- 
bryonen von  4,25—5,3  mm  größter  Länge  Urnierenkanälchen  im  Bereich  des  6. 
und  7.  Cervikalsegmentes  —  also  eines  Raumes,  der  auch  schon  der  Vornieren- 
anlage gedient  hat.  D.  h.  es  können  sich  nach  Felix  nur  im  Gebiet  der  ersten 
12  Ursegmente,  gewiß  aber  nicht  kaudal  vom  ersten  Brustsegment  Vornieren- 
kanälchen finden,  während  Urnierenanteile  kopfwärts  nicht  jenseits  des  5.  Hals- 
segmentes feststellbar  sind.  Zwischen  5.  Cervikal-  und  1.  Thorakalsegment  kann 
Felix  die  Herkunft  etwa  angetroffener  nephridischer  Kanälchen  nicht  sicher  be- 
stimmen, wenn  ihm  auch  ihre  Abstammung  aus  Urnierenanteilen  wahrscheinlicher 
dünkt,  als  aus  Resten  der  Vornierenanlage. 

Die  morphologische  Uebereinstimmung  zwischen  Vornieren- 
und  Urnierenkanälchen  ist  sehr  groß.  Aber  es  sind  doch  gewisse  Unter- 
schiede ihrer  Anlage  vorhanden.  So  gibt  Felix  an,  daß  das  Hauptkanälchen  des 
Urnierenkanälchens  mehr  medial  entspringe  als  das  Hauptkanälchen  des  Vornieren- 
kanälchens;  das  Vornierenkanälchen  liege  im  Vergleich  zum  Urnierenkanälchen 
lateral  näher  zur  Seitenplatte.  Man  könne  das  aber  nur  übersehen,  wenn  gleich- 
zeitig Vornieren-  und  Urnierenanteile  im  gleichen  Segment  angelegt  seien.  Findet 
man  einen  äußeren  Glomerulus,  so  besage  dies,  daß  bei  dem  betreffenden  Tier  eine 


1)  Synonyma:  WOLFFscher  Körper,  OKENscher  Körper,  Primordialniere, 
falsche  Niere. 

Schwalbe -Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  11 
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Vorniere  bestand,  es  besagte  aber  nichts  über  die  Zugehörigkeit  eines  etwa  benach- 
barten Kanälchens  zum  Pronephros  oder  Mesonephros.  Für  menschliche  Verhält- 
nisse komme  noch  die  stark  verkürzte,  nur  rudimentäre  Vornierenentwicklung  in 
Betracht;  soweit  es  bis  jetzt  bekannt  sei,  entwickelte  kein  menschliches  Vornieren- 
kanälchen  einen  inneren  Glomerulus,  dagegen  entwickelten  sämtliche,  —  auch  die 
am  weitesten  kranial  gelegenen  Urnierenkanälchen,  die  sofort  der  Rückbildung 
anheimfielen,  einen  solchen.  Wir  hätten  also  in  der  Anwesenheit  eines  inneren 
Glomerulus  ein  Merkmal  für  den  Urnierencharakter  der  betreffenden  Bildung. 


Fig.  6.  Fig.  7. 

Fig.  6.  Totalansicht  der  Urniere  eines  menschlichen  Embryo,  dessen  Leibes- 
höhle eröffnet  ist.  Darm  und  Darmdrüsen  sind  entfernt;  man  sieht  von  vorne 
auf  die  beiden  Urnieren falten,  welche  sich  von  der  Lungenanlage  bis  in  das  kleine 
Becken  erstrecken.    (Nach  Kollmann,  Lehrbuch  der  Entwicklungsgesch.,  1898.) 

Fig.  7.    Urniere  eines  19  mm  langen  Schweineembryos.    (Nach  Cobning.) 

Ueber  die  genetische  Beziehung  der  Vornieren-  oder  Urnieren- 
kanälchen zum  primären  Harnleiter  legte  Felix  folgende  Sätze  nieder: 
„Was  —  zeitlich  —  vor  oder  mit  dem  Harnleiter  entsteht,  ist  Vornierenkanälchen, 
was  nach  ihm  entsteht,  Urnierenkanälchen.  Dieser  Nachweis  ist  aber  nur  ent- 
wicklungsgeschichtlich zu  führen,  dem  entwickelten  Kanälchen  gegenüber  versagt 
er.  Es  geht  also  nicht  an,  bei  der  ersten  Untersuchung  eines  fertig  gebildeten 
Organes  über  seinen  Vornieren-  oder  Urnierencharakter  zu  bestimmen;  das  ist  un- 
möglich. Sind  durch  frühere  Untersuchungen  die  Grenzen  beider  bestimmt,  wissen 
wir.  wie  weit  schwanzwärts  die  Vorniere,  wie  weit  kopfwärts  die  Urniere  reicht, 
so  können  wir  in  den  Segmenten,  wo  sie  allein  vorkommen,  ohne  nähere  Prüfung 
von  Vornieren-  oder  Urnierenkanälchen  sprechen,  in  allen  übrigen  Segmenten  hat 
dieser  Bestimmung  die  Untersuchung  der  Entwicklung  vorauszugehen". 


Urnierenent  wicklung. 
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Ueber  die  Zeit  und  den  Ort  des  Auftretens  der  Urnierenkanälchen 
bei  verschiedenen  Tieren  kann  bei  Felix  im  HERTWiGschen  Handbuch  der  ver- 
gleichenden Entwicklungsgeschichte  nachgelesen  werden. 

Durch  komplizierte  räumliche  Verschiebungen  während  des  em- 
bryonalen Wachstums  bildet  sich  am  Urnierensystem,  d.  h.  an  Ur- 
nierenkanälchen und  primärem  Harnleiter,  eine  Scheidung  aus.  Die 
Urnierenkanälchen  des  kranialen  Abschnittes  treten  mit  der  Keim- 
drüsenanlage als  Pars  epigenitalis  (=  Epididymis,  Epoophoron) 
in  Beziehung.  Der  kaudale  Teil  bildet  sich  bei  Organismen  ohne 
Nachnierenentwicklung  zur  bleibenden  Niere  aus;  bei  solchen  mit 
Nachnierenentwicklung  bildet  er  sich  zurück;  er  heißt  Pars  para- 
genitalis  (=  Paradidymis,  Paroophoron). 


R.  Lunge 


Herzbeutel 


L.  Lunge 


Zwerchfell 


Vena  cava  in  f.  " 

Zwerchfells- 
band der  - 
Urniere 

Recessus  sup. 
sacci  omentalis  . 

Cranialer  und 
sagittaler  Ab- 
schnitt der  Ur- 
nierenfalte 


Gekrösewurzel 


Horizontaler  Ab 
schnitt  der  Ur- 
nierenfalte 

Caudaler  und  

sagittaler  Abschnitt 
der  Urnierenfalte 

Primitives  kleines  Becken 


Zwerchfellsband 
der  Urniere 

Plica  genitalis 

Plica  meso- 
nephridica 

Nebenniere 


Plica  inguinalis  und  erste 
Knickung  der  Urnierenfalte 

Zweite  Knickung  der 
Urnierenfalte 


Harnblase 


Art.  umbilical. 


Fig.  8.  Modell  der  hinteren  Bauchwand  eines  menschlichen  Embryos  von 
19,4  mm  größter  Länge.  (Sammlung  Prof.  Dr.  Hochstetter.)  Das  viscerale 
Bauchfellblatt  ist  kurz  abgeschnitten  dargestellt;  man  sieht  den  Recessus  sup.  sacci 
omentalis.  Die  Urogenitalfalte  ist  bis  auf  ihr  oberes  und  unteres  Ende  in  Ur- 
nierenfalte und  Keimfalte  getrennt.  Die  Urnierenfalte  ist  bajonettförmig  gestaltet, 
wir  unterscheiden  ein  oberes  sagittales,  ein  horizontales  und  ein  unteres  sagittales 
Stück,  eine  1.  und  eine  2.  Knickungsstelle.  An  der  1.  Knickungsstelle  steht  die 
Urnierenfalte  durch  die  Plica  inguinalis  mit  der  vorderen  Bauchwand  in  Ver- 
bindung; zwischen  den  noch  horizontal  verlaufenden  Arteriae  umbilicales  befindet 
sich  die  Blasenplatte.   (Nach  Felix  in  Keibel-Mall.) 


Der  primäre  Harnleiter,  der  noch  bei  einem  menschlichen 
Embryo  von  4,25  mm  Scheitel-Steiß-Länge  als  ungehöhlter  Strang 
erscheint,  höhlt  sich,  und  zwar  zunächst  diskontinuierlich;  an  seinem 
hinteren  Ende  wird  er  von  der  Kloake  her  gehöhlt.  Er  verläuft  nicht 
geradlinig,  sondern  macht  im  Paragenitalbereich  eine  frontale  Biegung 
nach  innen  und  weiterhin  eine  fast  rechtwinkelige  kaudal  sagittale, 
welche  ihn  nach  kurzem  Verlauf  die  Kloake  erreichen  läßt.    Bis  an 

11* 
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die  sagittale  Knickungsstelle  ist  der  Urnierengang  weit,  im  horizon- 
talen Verlaufsgebiet  dagegen  eng. 

Die  voll  entwickelten  Urnieren  entsprechen  zwei  jeder- 
seits  in  die  Leibeshöhle  vorspringenden  Wülsten,  wie  die  Figg.  6 
und  7  für  einen  menschlichen  und  einen  Scbweineembryo  dartun. 
Diese  als  Urogenitalwülste  bezeichneten  Körper  lassen  zwischen  sich 
nur  den  Raum  für  das  dorsale  Darmgekröse;  sie  reichen  von  der 
Lungenanlage  bis  ins  kleine  Becken,  beim  Menschen  bis  zum  4.  Lumbai- 
segment. Der  primäre  Harnleiter  liegt  auf  der  Außenseite,  einge- 
schlossen in  einer  Peritonealfalte,  welche  kranial  ohne  Grenze  in  die 
sogenannte  Urnierenfalte  übergeht.  Die  Urogenitalwülste  werden  bald 
durch  Einsenkung  einer  mittleren,  längs  verlaufenden  Rinne  mit  Aus- 
nahme des  kranialen  und  kaudalen  Endes  jeweils  in  eine  mediale 
Genitalfalte  und  eine  laterale  Urnierenfalte  getrennt  (vgl.  Fig.  8). 

Bei  der  weiteren  Entwicklung  der  Urnierenf  alten  ist  jederseits  ein  lateraler 
Urnieren-Drüsenabschnitt  und  ein  medialer  Tubenabschnitt  zu  unterscheiden.  In 
den  letzteren  höhlt  sich  in  cranio-caudaler  Richtung  der  MÜLLERsche  Gang  ein. 
Beide  Abschnitte  sind  schließlich  nur  mehr  durch  ein  fadendünnes  Gekröse  mit  der 
hinteren  Bauchwand  verbunden.  Je  nach  dem  Geschlecht  des  Embryos  liegt  der 
primäre  Harnleiter  im  mesonephrischen  Drüsenabschnitt,  also  mehr  lateral  (bei 
Mädchen),  oder  im  Tubenabschnitt  neben  dem  MÜLLERschen  Gang,  also  mehr  medial 
(bei  Knaben). 

Die  Urogenitalfalte  verläuft  ursprünglich  medial  von  der  Wirbelsäule.  Weiter 
oben  wurde  schon  erwähnt,  daß  durch  Wachstumsvorgänge  der  verschiedenen  An- 
teile des  Rumpfes  Verschiebungen  und  Richtungsänderungen  am  primären  Harn- 
leiter auftreten;  die  Urogenitalfalten  sind  örtlich  abhängig  von  der  Entwickln ng 
der  Nebenniere  und  Nachniere.  Sie  werden  durch  deren  Anlagen  lateral  gedrängt, 
In  Fig.  8  kommt  der  Verlauf  der  einzelnen  Abschnitte  der  Urogenitalfalten  deutlich 
zum  Ausdruck.  Da  ein  Gekröse  der  Urnierenfalten  nur  kranial  gut  ausgebildet  ist, 
kann  hier  auch  dem  Druck  von  Nachbarorganen  besonders  nachgegeben  werden, 
was  besonders  für  die  linke  Seite  mit  ihrer  Beeinflussung  von  Magen  und  Darm 
gilt.  Im  unteren,  sagittalen  Abschnitt  nähern  sich  die  beiden  Urogenitalfalten;  sie 
verwachsen  beim  Weibchen  miteinander,  wenn  nicht  durch  uugewöhnliche  Ver- 
hältnisse —  etwa  durch  dauernde  Zwischenlage  des  Darmes  —  ein  Hindernis  ge- 
geben ist,  was  zu  uterinen  Doppelformen  führen  kann.  Durch  die  Verwachsung 
der  beiden  Urogenitalfaltenabschnitte  entsteht  der  „Genitalstrang",  der  im  primi- 
tiven Beckenabschnitt  ein  frontales  Septum  bildet,  um  schließlich  mit  dem  Boden 
der  Leibeshöhle  zu  verwachsen.  Bei  männlicher  Entwicklungsrichtung  des  Menschen 
nähern  sich  im  unteren  sagittalen  Abschnitt  die  Urogenitalfalten  nicht  vollständig; 
sie  verwachsen  hier  mit  der  hinteren  Blasenwand. 

Dort  wo  die  Urnierenfalten  vom  oberen,  sagittalen  Verlauf  zum  mittleren 
horizontalen  übergehen  (Fig.  8)  sind  sie  mit  einer  Plica  inguinalis  der  lateralen 
Leibeshöhlenwand  inniger  verbunden.  Diese  Plica  inguinalis  ist  umstritten;  sie 
hilft  das  „Urnierenleistenband"  bilden,  das  nach  Rob.  Meyfr  eine  komplizierte 
Entwicklung  durchmacht  (Centralbl.  f.  Gynäkol.,  1923,  Nr.  15) ;  die  Deutung  Frankls 
und  Kermauners,  die  dies  Band  genetisch  auf  Urnierenendteile  zurückführen 
wollen,  hat  R.  Meyer  abgelehnt.  Fossner  ist  ebenfalls  dafür  eingetreten,  daß 
kaudal  vom  Leistenband  noch  Urnierenepithelreste  vorkommen  können. 

Ueber  die  Rückbildungszeit  der  Urnieren  bei  den  Säugetieren  und 
beim  Menschen  sind  durch  Felix  allerlei  Angaben  gesammelt:  „Die  Zeit  der 
Rückbildung  ist  bei  menschlichen  Embryonen  eine  außerordentlich  schwankende, 
Beatjregard  (1877),  van  Ackeren  (1889)  lassen  die  Rückbildung  bei  Embryonen 
von  20—21  mm  beginnen  und  zwar  nur  im  kranialen  Abschnitt.  Mac  Callum 
(1902)  findet  bei  einem  Embryo  von  20  mm  SS-  und  14  mm  NS-Länge,  ungefähr 
11  Wochen  alt,  die  hinteren  Urnieren  kanälchen  im  Beginn  der  Degeneration, 
Nagel  (1889)  findet  bei  einem  weiblichen  Embryo  von  22  mm  Länge  noch  kein 
Zeichen  irgendwelcher  Rückbildung.  Die  Rückbildung  ist  bei  Embryonen  der  15. 
bis  16.  Woche  vollendet  (v.  Mihalkovics  1885),  würde  sich  also  über  ca.  8  Wochen 
des  embryonalen  Lebens  erstrecken. 

Beim  Kaninchen  beginnt  die  Rückbildung  in  Embryonen  von  18—20  mm 
Länge  (v.  Mihalkovics  1885),  am  18.  Tage  nach  der  Befruchtung  (Egli  1876), 
beim  Schwein  beginnt  die  Rückbildung  in  Embryonen  von  100  mm  Länge,  bei 


Lagebeziehungen  zwischen  Urnieren  und  Nieren. 


165 


Embryonen  von  120  mm  Länge  sind  in  beiden  Geschlechtern  die  Lichtungen 
sämtlicher  Kanälchen,  mit  Ausnahme  der  beim  Männchen  zur  Urogenitalverbindung 
bestimmten,  verödet.  Bei  weiblichen  Embryonen  von  145  mm  Länge  fand  Mac 
Callüm  (1902)  auch  den  primären  Harnleiter  verödet.  Beim  Maulwurf  beginnt 
die  Rückbildung  in  Embryonen  von  8,3  mm  NS-Länge  (Weber  1897).  Beim  Hund 
beginnt  die  Rückbildung  in  Embryonen  von  13,5  mm  ungefähr  in  der  dritten 


Rückenmark 


Fibrocartilag. 
intervertebralis 
1/2  L. 


2i.  Spinalgaoglion 


Nachniere 


Urniere 


V.  umbili 
calis 


Fig.  9.  Querschnitt  durch  einen  menschlichen  Embryo  von  19,4  mm  größter 
Länge  (Sammlung  Prof.  Dr.  Hochstetter)  in  Höhe  des  21.  Spinalganglions. 
Uebersicht  über  die  Lagebeziehungen  der  Baucheingeweide.  Symmetrische  Lage 
der  Urogenitalfalten,  die  in  je  eine  laterale  Plica  mesonephridica  und  eine  mediale 
Plica  genitalis  getrennt  sind.  Zwischen  beiden  Urogenitalfalten  die  Nebennieren, 
hinter  ihnen  von  ganz  lockerem  Gewebe  umgeben,  die  Nachnieren.  (Nach  Felix 
in  Keibel-Mall.) 
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Prostata 


Woche,  bei  Katze,  Schaf  und  Katte  zeigen  Embryonen  von  15—16  mm  Länge  die 
ersten  Bückbildungserscheinungen  (Soulie  1903). 

Wichtig  ist,  daß  nicht  eine  totale  Rückbildung  aller  Urnierenteile 
erfolgt.  Persistierende  Reste  der  Urnieren  findet  man  bei  beiden 
Geschlechtern.  Beim  Männchen  finden  wir  in  der  Paradidymis  (Organ 
von  Giraldes  l)  und  den  Ductuli  aberrantes  der  Epididymis  Reste 
des  Drüsenabschnittes.  Ferner  sind  als  Urnierenreste  die  gestielten 
Hydatiden,  dann  die  ungestielte  MoRGAGNische  Hydatide,  ein  Rest  des 
MüLLERSchen  Ganges,  weiterhin  mit  offenem  Trichter  in  die  Tunica 
vaginalis  propria  mündende  Seitenkanälchen  der  Coni  vasculosi  epididy- 

midis,  endlich  gegebenenfalls  noch 
ein  mit  der  MoRGAGNischen  Hydatide 
in  Verbindung  stehendes  Seiten- 
kanälchen,  das  Felix  als  „Tubo-Epi- 
didymis-Kanälchen  benannt  hat. 

Beim  Weibchen  hat  man  im 
Parovarium  solche  Urnierenreste  vor 
sich,  d.  h.  in  den  als  Epoophoron 
(Nebeneierstock)  und  als  Paroophoron 
bezeichneten  Ueberbleibseln ;  in  sel- 
tenen Fällen  fand  sich  beim  Men- 
schen ein  Kanälchen,  welches  vom 
Epoophoron  ausgehend  in  den  Tuben- 
endabschnitt  oder  die  Fimbria  ovarica 
mündete.  Es  war  mit  Flimmerepithel 
ausgekleidet.  Felix  nennt  es  in  An- 
lehnung an  Roth  das  Tubo-Epoopho- 
ronkanälchen.  Zu  diesen  Resten 
kommen  noch  jene  des  primären 
Harnleiters,  die  als  Teile  des  Gart- 
NERSchen  Ganges  benannt  werden. 

Gerade  sie  sind  von  Wichtigkeit 
auch  für  das  Verständnis  mancher 
Dystopien  des  bleibenden  Ureters 
beim  Weib;  ich  lasse  daher  folgen, 
was  Felix  im  HERTwiGSchen  Hand- 
buch darüber  angibt: 

„Die  GARTNERschen  Kanäle  sind  nach  Langenbacher  (1882)  zuerst  von 
Malpighi  gesehen,  von  Gärtner  und  Jakobson  (1830)  bei  Schwein  und  Wieder- 
käuern beschrieben  und  von  Eathke,  Coste,  Follin  und  Kobelt  (1847)  bestätigt 
worden,  später  wurden  sie  auch  bei  Nagern  gefunden  (Arloing  1868),  ebenso  bei 
älteren  menschlichen  Embryonen  (Beigel  1878,  Koelliker  1879,  Geigel  1883, 
Koelliker  1883)  und  bei  Kindern  (Hengge  1900).  Sie  stellen  mehr  oder  minder 
große  persistierende  Abschnitte  des  primären  Harnleiters  dar,  welche,  vom  Epo- 
ophoron ausgehend,  entlang  der  Tuba,  dem  Uterus  und  der  Vagina  bis  zum  Hymen 
verfolgt  werden  können.  Beim  menschlichen  weiblichen  Embryo  von  31/.,  Monaten 
sind  die  primären  Harnleiter  bereits  bis  auf  die  neben  der  Scheide  verlaufenden 
Abschnitte  zurückgebildet,  bei  zweimonatlichen  Embryonen  fanden  sich  keine  Beste 
mehr  (Geigel  1883).  Dagegen  fand  Beigel  (1878)  in  fünf  fast  reifen  Früchten 
bei  vollkommen  ausgebildeten  Uterus  und  Adnexen  regelmäßig  Beste  des  primären 
Harnleiters  vom  Baroophoron  bis  zum  Cervix  uteri,  ja  selbst  bis  in  die  Scheide 
hinein ;  Koelliker  hat  die  Fräparate  Beigels  gesehen  und  an  ihnen  dessen  Be- 
funde bestätigt.    Hengge  (1900)  fand  sogar  bei  einem  4l/a  Monate  alten  Mädchen 


Gestielte 
Hydatide 


Fig.  10.  Urnierenreste  bei  einem 
mänlichen  Embryo.  (Nach  Koll- 
mann, Lehrb.  d.  Entwicklungsgesch., 

1898.) 


1)  „Corps  innomine'  de  Giraldes."  Giraldes  lebte  1800—1875;  er  war 
Chirurg  in  Baris. 


Urnierenfunktion. 
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die  primären  Harnleiter  von  Paroophoron  bis  zum  Hymen  als  ununterbrochenen 
Gang  erhalten.  Wir  müssen  aus  diesen  Tatsachen  entnehmen,  daß  eine  große 
Variabilität  in  der  Zeit  und  in  der  Ausdehnung  der  Rückbildung  des  primären 
Harnleiters  herrscht  " 

Beim  Kaninchen  beginnt  die  Rückbildung  des  primären  Harnleiters 
bei  5  cm  langen  Embryonen  und  zwar  in  der  Mitte  und  schreitet  von  da  rasch 
in  kranialer  und  kaudaler  Richtung  vor  und  führt  zum  vollständigen  Schwund  des 
primären  Harnleiters  (LangenbAcher  1882). 

Funktion  der  Urniere.  Die  Funktion  der  Urniere  der 
Säugetiere  als  eines  Harnsekretionsorganes  ist  sehr  umstritten  ge- 
wesen. Felix  hat  unter  weiter  Heranziehung  einer  Arbeit  von  Weber 
aus  dem  KEiBELSchen  Laboratorium  im  HERTwiGSchen  Handbuch  auch 
diese  Frage  eingehender  gewürdigt. 

Die  vergleichende  Entwicklungsgeschichte  hat  gezeigt,  daß  die  Urniere  bei 
den  einzelnen  Säugern  eine  ganz  verschiedene  Höhe  der  Entwicklung  erreicht;  in 
einer  fallenden  Reihe  ließen  sich  hier  aufstellen  Schwein,  Kaninchen,  Mensch, 
Maulwurf,  Meerschweinchen.  Maus.  Beim  Schwein  fanden  sich  die  höchst  ent- 
wickelten Urnieren,  bei  der  Maus  solche  ohne  MALPiGHische  Körperchen.  Zwischen 
das  Auttreten  der  ersten  gut  ausgebildeten  MALPiGHischen  Körperchen  und  den 
Beginn  der  Rückbildung  hat  Weber  die  Funktionszeit  der  Urnieren  verlegt.  So 


ausmündend 

Fig.  11.  Das  Tubo-Epoophoronkanälchen  eines  19jährigen  Mädchens.  (Nach 
Roth.)  Das  Tubo-Epoopharon kanälchen  geht  vom  Epoophoron  aus  und  mündet 
auf  der  Fimbria  ovarica. 

kam  er  zur  Annahme  einer  kurzen  Funktionsdauer  der  Urniere  bei  Meerschwein 
und  Maulwurf,  zu  einer  längeren  beim  Menschen  und  zur  bedeutendsten  beim 
Schwein. 

Jedoch  ist  zu  beachten,  daß  zur  Zeit  der  Rückbildung  der  Urniere  sich  beim 
Meerschwein  die  Nachniere  erst  anlegt  und  noch  nicht  derartige  Parenchymditferen- 
zierung  zeigt,  daß  schon  an  eine  Nachnierenfunktion  gedacht  werden  könnte. 
Aehnlich  ist  es  beim  Maulwurf;  und  auch  der  Mensch  läßt  zwischen  22  mm  und 
30  mm  Embryonallänge  eine  Spanne  erkennen,  in  der  schon  degenerative  Er- 
scheinungen an  den  Urnieren  zunehmen  aber  noch  keine  Nachnierenglomeruli 
existieren.  Nur  beim  Schwein  setzt  die  Rückbildung  der  Urnieren  viel  später  ein, 
bei  5  cm  langen  Feten,  während  schon  bei  25  mm  langen  Embryonen  die  Nach- 
nierenglomeruli  in  Erscheinung  traten.  So  bleibt  also  nur  die  Annahme  einer 
regelrechten  Urnierentätigkeit  im  Sinne  der  Harnsekretion  für  das  Schwein  mög- 
lich; für  den  Menschen  trifft  sie  anscheinend  nicht  zu.  Gleichwohl  kann  das  nicht 
besagen,  daß  alle  sekretorische  Funktion  in  den  Urnierenkanälchen  des  Menschen 
unterbleibe.  So  hat  z.  B.  W.  Kornfeld  bei  einem  5  cm  langen  menschlichen 
Embryo  mit  einer  mangelhaften  Anlage  und  Ausgestaltung  der  Urniere  in  den 
Richtungen  von  einigen  Urnierenquerkanälchen  der  mißbildettn  Seite,  auf  der  die 
Nachnierenbildung  ausblieb,  deutliche  Sekretmassen  mittels  histologisch-mikro- 
skopischer  Methode  festgestellt;  auch  in  einzelnen  Kanälchen  der  normalen  Ur- 
niere der  anderen  Körperseite,  ferner  in  Urnieren  anderer,  ganz  normaler  Embryonen 
aus  dem  3.  Lunar-Monat  konnte  Kornfeld  solche  Feststellungen  machen.  Er  er- 
sieht in  ihnen  den  sicheren  morphologischen  Beweis  für  eine  sekretorische  Tätigkeit 
der  Urniere,  die  interessanterweise  sogar  bei  hochgradig  abnormen  und  rudimen- 
tären Urnieren  anlagen  wenigstens  vorübergehend  in  Gang  zu  sein  schien.  Diese 
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Befunde  Kornfelds  scheinen  bisher  allein  zu  stehen,  der  färberische  Nachweis 
des  Urnierensekretes  menschlicher  Embryonen  wurde  im  übrigen  nicht  erwähnt. 

Für  den  Beweis  einer  Urnierenfunktion  haben  vollkommen  versagt  alle  Unter- 
suchungen, welche  mit  chemischen  Mitteln,  nämlich  durch  Untersuchung  des  Frucht- 
wassers oder  des  fetalen  Harnblaseninhalts  der  Lösung  dieser  Frage  dienen  sollten. 
(Vgl.  auch  Hinselmanns  Ausführungen  über  die  Herkunft  des  Fruchtwassers  I) 
Felix  nennt  die  Annahme  einer  Funktion  der  menschlichen  Urniere  zweifelhaft, 
weil  auch  in  der  Zeit  höchster  Urnierenentfaltung  noch  kein  Aufnahmebehälter  für 
das  Urnierensekret  vorhanden  sei  und  man  andererseits  nirgends  in  der  Urniere 
sekretorische  Stauungserscheinungen  festgestellt  habe.  Heute  kann  man  jedoch 
dieser  Aussage  den  oben  genannten  Befund  Kornfelds  entgegenhalten,  der  für 
solche  Stauung  minimaler  Art  spricht.  Gewiß  ist  aber,  daß  keine  nachhaltige 
Exkretionstätigkeit  eintritt.  Eine  solche  scheint  unter  den  Säugern  nur  den  Beutel- 
tieren zuzukommen,  worauf  Untersuchungen  von  Selenka  am  Opossum,  von 
Keibel  bei  Echidna  aculeata  hinweisen  (Felix). 

2.  Naclrniereii-Entwicklung. 

Die  Nachniere  mit  ihrem  Nierenbecken  und  Ureter  entsteht  aus 
zwei  einander  entgegen  wachsenden  Gewebsquellen,  nämlich  aus  einer 

Knospe    des    primären  Harn- 
«  leiters  und  aus  dem  metanephro- 

<VX?^  umiere        genen  Gewebe. 


Fig.  12.  Nachnierenanlage  eines 
Kaninchenembryos.  (Nach  Schreiner.) 
Die  Ureterknospe  zeigt  einen  Stiel  und  ein 
Endbläschen ;  sie  ist  in  den  nephrogenen 
Gewebsstrang  bereits  eingewachsen. 


Die  Nachnierenureteran- 
lage  findet  sich  nach  Felix  als  Aus- 
knospung  des  primären  Harnleiters  (Ur- 
nierengangesoder  WoLFFschen  Ganges), 
bei  Hundeembryonen  von  13,5  mm 
größter  Länge  (Soulie  1903),  bei  Katzen- 
embryonen von  16  mm  größter  Länge 
(Soulie  1903),  bei  Meerschweinchen- 
embryonen am  18.  Tage  nach  dem  letzten 
Wurf  (Weber  1897),  bei  Kaninchen- 
embryonen am  11.  (Koelliker  1879)  bis 
13.  (Egli  1876)  Tage  nach  der  Befruch- 
tung. Schreiner  hat  sie  festgestellt 
(1902)  beim  Schwein  an  20  Tagen  alten 
Embryonen  von  6,4  mm  größter  Länge 
mit  37—38  Ursegmentpaaren  (Keibel 
1897),  beim  Schafe  in  Embryonen  von 
8  mm  größter  Länge  (Kupffer  1865, 
Eiede  1887) ;  bei  den  Menschen  schwan- 
ken die  Angaben  etwas;  die  erste  An- 
gabe fällt  aber  sicher  in  die  4.  Woche 
(His  1880,  Keibel  1891,  1896),  die 
Embryonen  besaßen  eine  N.-S. -Länge 
von  mindestens  5  mm  bis  höchstens 
8  mm;  bei  Embryonen  von  4—4,5  mm 
Länge  werden  die  Ureterknospen  über- 
einstimmend als  fehlend  angegeben 
(His  1880,  H.  Meyer  1890,  Hauch 
1903)  bei  Embryonen  von  8  mm  und 
mehr  Länge  wird  die  Ureteranlage 
meist  als  im  Wachstum  ziemlich  vor- 
geschritten bezeichnet.  Die  Maus  nimmt 
insofern  eine  besondere  Stellung  ein, 
als  die  Ureterknospe  vom  primären 
Harnleiter  ausgestülpt  wird,  noch  ehe 
dieser  in  die  Kloake  mündet. 


Als  Ort  der  Anlage  wird  übereinstimmend  für  sämtliche  unter- 
suchten Säugetiere  die  dorsomediale  Wand  des  primären  Harnleiters 
angegeben  und  zwar  die  Stelle,  wo  der  kraniokaudal  verlaufende  Teil 


Nachnieren-Harnleiter. 
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in  den  mehr  oder  weniger  horizontal  zur  Kloake  verlaufenden  Teil 
umbiegt. 

Der  Nachnierenureter  (=  „KuPFFERScher  Kanal",  nunmehr 
kurzweg  „Ureter"  genannt)  entwickelt  sich  zunächst  dorsal  gegen  die 
Wirbelsäule  hin,  wendet  sich  aber  dann  in  flachem  Bogen  kranialwärts, 
um  retroperitoneal  hinter  der  Urniere  sich  im  Mesenchymgewebe  nach 
oben  vorzuschieben.  Der  flache  bogenförmige  Verlauf  macht  mit  dem 
Wachstum  der  kaudalen  Rumpfgegend  einer  Streckung  Platz.  Sobald 
die  Ureterknospe  die  Nähe  der  Wirbelsäule  erreicht,  entwickelt  sich 
ihr  Ende  zu  einem  abgeflachten  Bläschen,  dem  primitiven  Nieren- 
becken, das  weiterhin  durch  viele  Ausknospung  sich  zum  System  der 
Beckenkelche  und  der  Sammelröhrchen  differenziert  und  durch  Ein- 
beziehung der  ersten  Sammelrohrgeneration  ins  definitive  Nieren- 
becken übergeführt  wird. 


Polröhrchen 


Fig.  13.  Modell  von  Harnblase,  primärem  Harnleiter,  und  Ureter  eines  Em- 
bryos von  9,5  mm  größter  Länge.  (Sammlung  Prof.  Hochstettee,  Wien.)  Der 
primäre  Ureter  ließ  den  Nachnierenureter  aussprossen,  der  ein  primäres  Nieren- 
becken mit  zwei  Polröhrchen  bildete.  Die  numerierten  Knospen  am  primären 
Harnleiter  sind  Urnierenkanälchen.    (Nach  Felix  aus  Keibel  und  Mall.) 

In  der  Regel  kommt  es  jederseits  nur  zu  einer  Ureteraus- 
knospung  am  primären  Harnleiter:  vermutlich  ist  eine  Anlage  von 
zwei  räumlich  getrennten  Ureterknospen  auf  jeder  Seite  beim  Menschen 
aber  im  Bereich  der  Möglichkeit,  nämlich  einer  Mehrfachentwicklung 
von  Uretern,  deren  Vorkommen  Felix  für  Vogelembryonen  gemeldet 
hat.  Ueber  die  endgültigen  vesikalen  Mündungsbildungen  der 
Harnleiter  wird  im  Abschnitt  über  die  Harnblasenentwicklung 
gehandelt  werden. 

Das  primitive  Nierenbecken  bildet  sich  in  Form  eines  platt  ge- 
drückten, kranial  blind  geschlossenen  Trichters  mit  je  einer  rohr- 
förmigen,  kaudal  und  kranial  auswachsenden  Verlängerung,  den  Pol- 
röhrchen. Zwischen  den  Polröhrchen  stülpen  sich  zwei  quer  ver- 
laufende, blind  endende  Röhrchen  aus,  die  Zentralröhrchen. 
Diese  4  blind  endenden  Röhrchen  stellen  die  Sammelröhrchen  erster 
Ordnung  vor.  Diese  Sprossung  wird  nun  beim  Menschen  an  den 
blinden  Enden  in  vielfachen  Etappen  dichotomisch  bis  zum  5.  Fetal- 
monat (Hamburger)  immer  wiederholt,  wodurch  aus  dem  primitiven 
Nierenbecken,  wie  berechnet  wurde,  Sammelröhren  1. — 13.  Ordnung 
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entstehen.  Dadurch,  daß  mit  dem  Wachstum  der  Niere  die  Sammel- 
röhrchen  niederer  Ordnuüg,  also  die  ältesten  Samraelröhren  in  die 
Wandung  des  sich  dehnenden  Nierenbeckens  einbezogen  werden,  er- 
gibt sich  eine  Mehrzahl  von  Kelch-  und  Papillenbildungen.  Beim 
Menschen  bleiben  die  Sammelröhren  1.  Ordnung  bestehen  und  werden 
zu  Calices  majores;  die  Sammelröhren  2.  Ordnung  werden  zu  Calices 
minores;  die  der  3.  und  4.  Ordnung  werden  dagegen  durch  Wand- 
reduktion in  die  Wand  der  Sammelröhren  3.  Ordnung  aufgenommen. 

Würde  diese  Ausweitung  und  Ein- 
beziehung der  Wandung  in  die  Nach- 
barschaft die  Röhren  1.  Ordnung  be- 
treffen, so  käme  eine  Niere  zustande, 
die  nur  eine  Papille  besäße,  etwa  wie 
die  Meerschweinchenniere.  Immerhin 
kommen  aber  noch  beim  Menschen 
individuell  verschieden  stark  durch- 
geführte Reduktionen  des  Sammel- 
röhrchensystems  1.  und  2.  Ordnung 
vor.  Die  Verschiedenheit  dieser  Re- 
duktionsvorgänge erklärt  also  leicht 
die  ganz  merkwürdigen  Variationen 
in  der  Form  des  Nierenbeckens  bei 
verschiedenen  Tieren,  wie  beim  Men- 
schen, ebenso  wie  sie  verschiedenen 
Ureteranomalien  zugrunde  liegen  kann. 

Je  nachdem,  ob  die  Keduktion  von 
Sammelröhrchen  aus  der  ersten  Unterteilung 
bereits  beginnt  und  den  kranialen  und  kau- 
dalen  Nierenbeckenschenkel  gleichmäßig  be- 
trifft, oder  ob  sie  erst  an  der  zweiten 
Ureterteilung  einsetzt,  wird  man  schließlich 
eine  ungeteilte  oder  eine  geteilte  Nierenform 
wahrnehmen.  Felix  gibt  über  die  Nieren- 
form der  verschiedenen  Säuger  folgende 
Uebersicht : 

„Ungeteilte  Nieren  besitzen:  Die  Ordnungen  der  Monotremen,  Marsupialier, 
Insektivoren,  Chiropteren,  Edentaten,  Bodentier  und  Prosimier. 

Geteilte  Nieren  haben:  Die  Ordnungen  der  Proboscidier,  Pinnipedier  und 

Cetaceen. 

Beide  Formen  kommen  vor:  Bei  den  Ordnungen  der  Ungulaten,  sowohl  den 
Perissodactyliern  als  den  Artiodactyliern,  den  Carnivoren  und  den  Primaten, 
doch  überwiegt  bei  allen  die  ungeteilte  Form. 

Man  kann  also  feststellen,  daß  die  ungeteilte  Form  weitaus  die  häufigere  ist; 
am  stärksten  geteilt  sind  die  Nieren  der  Delphine,  bei  welchen  es  zur  Ausbildung 
von  mehr  als  200  Calyces  kommt  (Chievitz  1897)." 

Bei  der  Streckung,  welche  das  primitive  Nierenbecken  unter  der 
Ausbildung  der  zahlreichen  Sprossungen  erfährt,  kann  es  sehr  eng 
werden,  was  namentlich  gegenüber  den  weiteren  Sammelröhrchen 
erster  Ordnung  auffallen  muß.  Beim  Menschen  gibt  es,  wie  gesagt, 
Variationen  des  Reduktionsvorgangs  der  Sammelröhren,  so  daß  Formen 
der  Nierenbecken  und  Nieren  die  Folge  sind,  welche  sich  als  Mittel- 
ding zwischen  geteilten  und  ungeteilten  Nieren  entpuppen.  Folgt  der 
ersten  Reduktion  noch  eine  zweite,  die  vom  Nierenbecken  ausgeht 
und  die  Sammelröhrchen  erster  Ordnung  ganz,  die  der  zweiten  bis 
auf  ihre  äußersten  Gewölbe  (Fornices)  einbezieht,  so  entsteht  ein 
plumpes,  sackförmiges  Nierenbecken,  während  im  anderen  Fall  ein 


Fig.  14.  Modell  der  ersten 
Ureterverzweigung  eines  mensch- 
lichen Embryos,  43/4  Monat  alt. 
(Nach  Hauch.)  Vergr.  7  : 1.  Der 
Ureter  läßt  deutlich  die  4  Sammel- 
rohre erster  Ordnung,  die  beiden 
polaren  und  die  beiden  zentralen, 
erkennen. 


Formen  des  Nierenbeckens. 
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verästelter  Nierenbeckenraum  gegeben  ist.  Legueu  spricht  demgemäß 
von  einem  ramifizierten  und  einem  ampullären  Nieren- 
becken. 


Fig.  15.  Ausgüsse  von  Nierenbecken  zweier  erwachsener  Menschen.  (Nach 
Hauch.)  Verkleinert  auf  3:5.  a  ramifiziertes  Nierenbecken,  b  ampulläres 
Nierenbecken. 

Durch  den  Reduktionsvorgang  kommt  es  zur  variablen  Bildung 
zahlreicher  Markpyramiden,  insofern  durch  sekundäre  und  tertiäre 
Columnae  Bertini  primäre  Markkegel  in  eine  Vielzahl  sekundärer 
und  tertiärer  aufgeteilt  werden.  Beim  Menschen  erreichen  Embryonen 
des  3.  und  4.  Monats  wahrscheinlich  die  definitive  Papillenzahl,  wenn 
auch  der  Reduktionsvorgang  bis  zur  Geburt,  ja  knapp  darüber  hinaus 
in  kleinstem  Maß  noch  bemerkbar  ist. 


Fig.  16.  Fig.  17. 

Fig.  16.  Nierenbecken-Korrosionspräparat  vom  Seehund.  Auf  3/i  verkleinert. 
(Nach  Chievitz.) 

Fig.  17.  Nierenbecken  -  Korrosionspräparat  vom  Biber.  Natürl.  Gr.  (Nach 
Hyrtl.) 

In  der  Figur  16  ist  der  Abguß  eines  Nierenbeckens  vom  Seehund  wieder- 
gegeben, bei  dem  die  Sammelröhrchenreduktion  erst  nach  der  Aufteilung  6.  und 
7.  Ordnung  beginnt.    Die  Nieren  solcher  Tiere  erreichen  dabei  an  140  Calices  und 
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maximus 
superior 


ebensoviel  ßenculi,  die  teilweise  auch  von  den  peripher  gelegenen,  fern  der  Nieren- 
oberfläche verdeckt  zentral  angeordnet  sind.  Felix  stellt  diesem  Typus  das  in 
Fig.  17  wiedergegebene  Nierenbecken  eines  Bibers  gegenüber,  bei  dem  die  Reduktion 
am  Nierenbecken  selbst  beginnt. 

Das  Abgußpräparat  eines  Nierenbeckens  vom  Pferd  (Fig.  18)  zeigt  die  polaren 
Hauptäste  des  primitiven  Nierenbeckens  zu  mächtigen  Schläuchen  (Tubi  maximi) 
erweitert.  Die  Sammelröhren  münden  infolge  der  Reduktionsvorgänge  in  so  großer 
Zahl  und  direkter  Anordnung  in  diese  Schläuche  bzw.  in  das  Nierenbecken  ein, 
daß  auf  dem  Korrosionspräparat  sich  ein  Staubwedel-  oder  Federbusch  -  ähnliches 
Aussehen  ergeben  muß. 

Der  Entwicklung  des  Nierengewebes  ist  in  den  obigen 
Sätzer«  schon  etwas  vorgegriffen  worden.  Für  seine  Entstehung  ist 
das  mesenchymale,  nephrogene  Stranggewebe  von  höchster  Bedeutung. 

Dieses  hat  sich  kaudal 
~~"-sv  vom  Urnierengebiet 

\  abgesetzt.  Schreiner 

und  auch  Rob.  Meyer 
ersehen  hier  ein  un- 
differenziertes mes- 
enchymales Blastem, 
das  zwischen  Urnie- 
renanteil  und  Nieren- 
region liegt,  nämlich 
das     „Schreiners  che 

Zwischenblas  tem". 
Ihm  folgt  dann  in 
kaudaler  Richtung  das 
eigentliche  „meta- 
nephrogene Ge- 
webe" oder  „Nach- 
n  i  eren  -  Blastem". 

In  dieses  unge- 
mein plastisch  be- 
gabte Muttergewebe 
wachsen  die  blinden 
Knospen  der  Ureter- 
bzw. Sammelrohran- 
lagen  hinein.  In  eng- 
ster Nachbarschaft  le- 
gen sich  die  Zellen  des 
Nierenblastems  hau- 
benähnlich um  die  Knospen  der  Nierenbeckenanlage,  deren  sekundäre, 
tertiäre  usw.  Sprossen  jeweils  die  anfangs  einheitliche  metanephrogene 
Gewebshaube  (Schreiner)  zerreißen.  So  nimmt  jedes  aussprossende 
Ureterbäumchen  mit  seiner  Blastemhaubengruppe  an  der  Bildung  von 
Nierenrinde  und  Nierenmark  teil.  Die  Vielheit  der  Sammelrohrteilung 
führt  zur  Bildung  von  Nierenmarkspyramiden,  welche  in  den  weiter 
oben  genannten  Variationen  infolge  der  Verschiedenheit  der  Sammel- 
rohrreduktion  schließlich  verschieden  an  Zahl,  Mächtigkeit  und  An- 
ordnung vorgefunden  werden.  Wo  sich  die  metanephrogenen  Hauben 
benachbarter  Pyramiden  trafen,  bleiben  oftmals  Furchen  und  kerben- 
ähnliche Vertiefungslinien  zwischen  den  einzelnen  Reneuli  bestehen, 
manchmal  verstreichen  sie  auch  vollkommen;  beim  Menschen  lassen 
besonders  die  fetalen  Nieren  eine  Art  Lappung  durch  jene  Furchen 
sehr  gut  erkennen;  auch  die  Rindsniere  dient  als  oft  genanntes  Bei- 


Fig.  18.  Nierenbecken  -  Korrosionspräparat  vom 
Pferd.    Auf  a/4  verkleinert.    (Nach  Chievitz.) 


Bildung  des  Nierengewebes. 
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spiel  dieser  lappigen  Zusammensetzung  aus  einzelnen  Reneuli. 
Zwischen  den  Reneuli  senken  sich  die  Columnae  Bertini  als  Septen 
(Säulen)  aus  Nierenrindengewebe  bis  tiefst  gegen  das  Nierenbecken 
vor.  „Primäre  Columnae  Bertini"  heißen  die  metanephrogenen 
Zwischenwände,  die  von  der  äußeren  Furchung  aus,  sich  zwischen 
den  primären  Pyramiden  gegen  den  Sinus  renis  hin  einsenken.  Da- 
durch aber,  daß  jedes  Ureterbäumchen  in  sekundäre  und  tertiäre  etc. 
Kronen  zerfällt,  entstehen  auch  sekundäre  und  tertiäre  Columnae 
Bertini,  wird  andrerseits 
die  Nierenoberfläche  fei- 
ner gelappt. 

Das  sekretorische 
und  das  leitende,  mit 
anderen  Worten:  das 
glomeruläre  und  tubuläre 
Nierenparenchym  wird 
aus  dem  Nierenblastem 
durch  komplizierte  epi- 
theliale Differenzierung 
aus  den  haubenförmigen 
Ansammlungen  zu  Seiten 
der  ampullenförmigen 
Sammelrohrenden  gebil- 
det. Durch  Wucherung, 
Höhlung,  komplizierte 
Windung  und  Dehnung, 
verschiedenartige,  epi- 
theliale Zelldifferenzie- 
rung, Lichtungsauswei- 
tung und  Einengung  ent- 
steht dort  aus  der  hau- 
benförmigen Blasteman- 
sammlung  eine  kugel- 
artige Epithelmasse,  aus 
ihr  das  Nachnierenbläs- 
chen, dann  eine  S-för- 
mig gewundene  Kanäl- 
chenanlage (STOERCKSChe 
Schleife)  oder  im  wei- 
teren Entwicklungsgang 
(unter  Einwachsung  ei- 
nes arteriellen,  geknäu- 
elten  Wundernetzes  in 
das  Nachnierenbläschen)  der  Glomerulus 
die  Schaltstücke  des  Harnkanälchens. 


Fig  19.  Harnleiter,  primitives  Nierenbecken 
und  metanephrogene  Blastemhaube  eines  mensch- 
lichen Embryos  aus  der  5.  Woche.  (Nach  Schreiner 
aus  Felix  in  Keibels  und  Malls  Handbuch.) 


die  Schleifenabschnitte  und 
Die  Schaltstücke  besorgen 
später  den  Anschluß  an  die  Sammelröhrchen;  sie  öffnen  sich  zuletzt, 
brechen  mit  ihrer  Lichtung  in  die  Lumina  der  Sammelröhrchen  durch, 
worauf  eine  komplizierte  Röhrenverbindung  zwischen  BowMANScher 
Kapsel  und  Nierenbecken  gegeben  ist. 

Das  metanephrogene  Gewebe  ist  also  der  Mutterboden  des  Harn- 
kanälchensystems, d.  h.  des  ganzen  sekretorischen  Nieren- 
parenchyms. Das  Gewebe  des  Ureters  und  Sammelrohrsystems 
ist  der  Mutterboden  der  ableitenden  Röhrenanlage.    Da  sich  nun 
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zahlreiche  Generationen  von  Sammelkanälchen,  —  wie  von  Harn- 
kanälchen  —  stets  unter  immer  wiederholter  Zerreißung  und  Hinaus- 
schiebung des  ebenfalls  stets  wieder  zu  neogener  Zone  sich  vereinenden 
metanephrogenen  Gewebes  vom  Hilus  gegen  die  Peripherie  der  Niere 
hin  ausbilden,  findet  man  beim  Neugeborenen  die  zentral  gelegenen 
Nierenelemente  reifer  und  größer  als  die  peripher  gelegenen.  Külz 
hat  eine  Tabelle  über  die  mittlere  Größe  der  zentralen  und  peripheren 

Nierenkapsel  Junges  Sammelrohr  Metanephrogene 


Erste  Anlage  des  Harnkanälchens       Sammelrohr  Nachnierenbläschen 

Fig.  20.  Schnittbild  aus  der  Niere  eines  menschlichen  Embryos  von  30  mm 
Scheitelsteißlänge.  (Sammlung  von  Prof.  Stoerk  in  Wien.)  Vergr.  300 : 1. 
Aelteres  Sammelrohr  mit  zwei  aussprossenden  jüngeren  Sammelrohren,  welche  zwei 
metanephrogene  Gewebshauben  vor  sich  liegen  haben.  Im  Winkel  zwischen  älterem 
und  jüngerem  Sammelrohr  jeweils  die  Bildung  eines  Nachnierenbläschens;  das 
linke  derselben  zeigt  die  erste  Anlage  eines  Harnkanälchens.    (Nach  Felix.) 


Fig.  21.  Stoerks  Modell  eines  sich  entwickelnden  Harnkanälchens.  Vergr. 
400:1.  Das  Harnkanälchen  ist  S-förmig  gebogen;  man  kann  den  oberen  Bogen, 
welcher  die  Verbindung  mit  dem  Sammelrohr  darstellt,  das  Mittelstück  und  den 
unteren  Bogen,  die  Anlage  der  BowMANschen  Kapsel  unterscheiden.    (Nach  Felix.) 


Glomeruli  ausgearbeitet,  aus  der  man  ersieht,  daß  auch  nach  der  Ge- 
burt derartige  Unterschiede  zu  finden  sind.  In  der  Tat  ist  manchmal, 
wenn  das  lebensreife  Kind  aus  dem  Uterus  ausgestoßen  wird,  die 
letzte  Generation  seiner  Harnkanälchen  noch  nicht  fertig  gebildet. 
Eine  neogene  Zone  nephrogenen  Gewebes  bedeckt  dann  noch  in  Form 
eines  äußeren  Rindenstreifens  die  letzte  Generation  von  Sammel- 
röhren.   Diese  Zone  erschöpft  sich  innerhalb  der  ersten  Lebenstage 
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oder  -Wochen.  Was  von  ihr  zurückbleibt,  dient  zur  Bildung  der 
bindegewebigen  Nierenoberfläche  (Külz,  Hauch).  Nach  neueren  Fest- 
stellungen des  amerikanischen  Forschers  Donald  C.  Mebane  an  162 
normalen  und  14  luetischen  Feten  müßte  man  allerdings  hier  eine 
Korrektur  anbringen;  nach  ihm  spricht  das  Vorhandensein  einer  sog. 
neogenen  Wachstumszone  in  der  Nierenrinde  des  Neugeborenen  nur 
für  die  allzufrühe  Ausstossung  eines  noch  nicht  reifen  Kindes  aus 
dem  Mutterleib. 

Metanephrogenes  Blastemmaterial,  dient  auch  dem  Ausbau  des 
Stützgewebes  der  Niere,  differenziert  sich  also  im  Sinn  des  areolären 
oder  fibrillären  interstitiellen  Gewebes.    Auch  zwischen  den  Reneuli 


Fig.  22  a,  b,  c.  3  verschieden  weit  fortgeschrittene  Entwicklungsstadien 
MALPiGHischer  Nierenkörperchen.   (Nach  Stoerk.) 

kann  man  stärkere,  kapselartige  und  inselartige  Anhäufungen  solchen 
Gewebes  manchmal  wahrnehmen.  Auch  kommt  es  vor,  daß  ebenso 
wie  in  der  Nierenkapsel  in  solchen  Mesenchyminseln  eine  muskuläre 
Gewebsdifferenzierung  erfolgte  (Busse). 

Neuerdings  ist  durch  eine  sehr  wichtige  Arbeit  von  Otto  F.  Kampmeier 
einiger  Aufschluß  über  das  Schicksal  der  Harnkanälchen  gegeben  worden,  welche 
beim  menschlichen  Embryo  als  metanephrogene  Differenzierungsprodukte  im  An- 
schluß an  die  1.  und  2.  Sammelrohrgeneration  entstehen,  welche  also  bei  den 
Reduktionsvorgängen  der  Sammelröhrchen  sozusagen  herrenlos  werden.  Kamp- 
meier nennt  sie  entsprechend  Harnkanälchen  primärer  Generation  (—  1.  Ordnung) 
und  Harnkanälchen  sekundärer  Generation  (=  2.  Ordnungi.  Die  der  ersten  Ord- 
nung nennt  er  spurenhaft.    Sie  lägen  immer  zentral  zu  den  Arteriae  und  Venae 
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arcuatae  und  seien  in  ihrer  Entwicklung  mehr  oder  weniger  eng  mit  dem  primitiven 
Nierenbecken  oder  seinen  primitiven  Sammelzweigen  in  Beziehung.  In  einem  Fall 
fand  Kampmeier,  daß  eines  von  ihnen  mit  dem  Rand  des  Nierenbeckens  durch 
ein  dünnes  solides  Schaltstück  verbunden  war,  ein  Beweib  für  seine  Natur  als  erste 
Generation  von  Harnkanälchen.  Diese  Kanälchen  blieben  längere  Zeit  bestehen, 
selbst  bei  einem  5  monatigen  Fötus  seien  sie  noch  vorhanden. 

In  diesem  Alter  sähen  die  meisten  der 
Kanälchen  so  aus,  wie  sie  2  oder  3  Monate 
früher  auch  ausgesehen  hätten,  sie  seien  nicht 
verkleinert  und  nicht  vergrößert,  mit  Aus- 
nahme einiger,  welche  cystische  Ausdehnung 
erlitten.  In  welcher  Periode  und  auf  welche 
Art  diese  Kanälchen  schließlich  —  ante  par- 
tum —  verschwinden,  das  konnte  Kampmeier 
vorläufig  nicht  entscheiden. 

Die  Harnkanälchen  2.  Ordnung  lägen  ge- 
rade außerhalb  der  Zone,  welche  später  durch 
die  Arteriae  und  Venae  arcuatae  eingenommen 
würden.  So  bildeten  sie  die  zentralsten  Harn- 
kanälchen der  Nierenrinde.  Sie  seien  recht 
frühreif,  überträfen  die  der  spurenhaften  ersten 
Generation  an  Differenzierungshöhe,  bildeten 


Auf- 
steigender 
Schleifen- 
schenkel 


Wachs- 
tumszone 


Fig.  23.  Schnitt  aus  der  Niere  eines  menschlichen  Embryos  von  105  mm 
Länge.  (Sammlung  Prof.  Stoerk,  Wien.)  Vergrößerung  300:1.  Zur  Erklärung 
der  Fig  a  dient  das  Schema  b.  Die  STOERKsche  Schleife  besteht  aus  einem  ab- 
steigenden und  einem  aufsteigenden  Schenkel.  Der  absteigende  Schenkel  wird 
gebildet  von  der  Pars  recta  des  Tubulus  contortus  und  einem  in  Fig.  b  weiß  ge- 
lassenen Abschnitt,  der  „Wachstumszone";  aus  dieser  entwickelt  sich  später  der 
absteigende  HENLEsche  Schleifenschenkel.  Der  aufsteigende  STOERKsche  Schleifen- 
teil ist  dünner  und  dunkler  als  der  absteigende.  (Nach  Felix  im  Keirel-Mall- 
schen  Handbuch.) 


beträchtlich  große  MALPiGHische  Körperchen  und  änderten,  nachdem  sie  ursprüng- 
lich den  Sammelgängen  2.  Ordnung  entsprochen  hätten,  später  ihre  Ausmündungen, 
indem  sie  sich  bei  der  Sammelgangsreduktion  fortschreitend  höheren  Ordnungen 
anschlössen ;  aber  man  könne  vorläufig  nicht  mit  Sicherheit  entscheiden,  wie  dies  im 
einzelnen  Fall  geschehe.  Daß  das  durch  eine  Trennung  des  Kanälchens  vom  ursprüng- 
lichen Sammelgnng  und  durch  eine  spätere  Vereinigung  mit  einem  distalen  Sammel- 
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gang  einhergehe,  sei  überzeugend  durch  häufige  Beobachtung  des  Mangels  eines 
Zusammenhanges  der  wohlgeformten  Kanälchen  dargestellt;  diese  besäßen  blinde 
Divertikel  und  Schaltstücke,  welche  zu  der  Nierenperipherie  hinwüchsen,  wo  sie 
sich  mit  später  geformten  Ampullen  zu  vereinigen  vermöchten.  Oder  es  könnte  sein, 
daß  durch  besonderes  Wachstum  der  Sammelrohrampullen  späterer  Generation 
diese  neue  Vereinigung  mit  den  Schaltstücken  (2.  Ordnung)  entstände  (Felix). 
Manche  blieben  auch  zu  ihrem  ehemaligen  Sammelgang  in  weiterer  offener  Be- 
ziehung. Die  zentralst  gelegenen  Harnkanälchen  2.  Ordnung  würden  schon  im 
3. — 4.  Lunarmonat  leicht  cystisch;  man  könne  deren  an  35 — 40  Stück  in  der  Niere 
eines  jeden  Fötus  zählen.  Anscheinend  durchlaufe  jeder  Mensch  eine  solche  Periode. 
Die  Cystchen  verschwänden  später  bei  normaler  Entwicklung  wieder;  manchmal 
entarteten  sie  unter  Ansammlung  colloidaler  Masse,  manchmal  bleiben  sie  als 
Gewebsmißbildung  bestehen. 


T.M 


Fig.  24.  Photogramm  eines  Querschnitts  durch  die  rechte  Niere  eines 
38,4  mm  langen  Embryos  vom  Menschen.  (Nach  Kampmeier.)  Vergrößerung  45  : 1. 
Man  beachte  die  Anordnung  der  Harnkanälchen  in  Schichten!  T.l—IV  Kanälchen 
der  1. — 4.  Generation.  Sehst.  T.II  Schaltstück  eines  sekundären  Kanälchen  in 
peripher  gerichtetem  Wachstum.  D.l  Primärer  Sammelgang,  von  welchem  die 
folgenden  Sammelgänge  (77 — IV)  abzweigen,  ren.p.  Primitives  Nierenbecken:  are. 
Art.  et  rena  arcuata. 

In  Beziehung  auf  Harnkanälchen  höher  als  der  2.  Ordnung  fand  Kamp- 
meier gewisse  Anhaltspunkte  dafür,  daß  wenigstens  einige  Harnkanälchen  der 
3.  Ordnung  im  Verlauf  des  fötalen  Lebens  verschwänden,  dagegen  sei  nicht  ent- 
schieden, ob  Kanälchen  noch  späterer  Generation  ein  ähnliches  Schicksal  hätten. 

Durch  die  Wachstumsvorgänge  an  den  "Wandungen  der  unteren 
Rumpfhälfte  einerseits,  durch  die  Längenentwicklung  andrerseits  wird 
die  Lage  der  Nieren  bestimmt.  Die  Nieren  wandern  sozusagen 
aus  dem  kleinen  Becken  in  cranialer  Richtung  heraus.  Diese  schein- 
bare Höherwanderung  erreicht  ihr  Ende  im  2.  bis  3.  Lebensjahr  des 
Kindes;  dann  steht  der  untere  Nierenpol  über  dem  Darmbeinkamm. 
Die  Höherwanderung  kann  man  —  wenigstens  für  den  größeren  Teil 

Sch  wal  be- Grub  er ,  Morphologie  d.  Mißbildungen   III,  3.  12 
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des  Vorgangs  deshalb  „scheinbar"  nennen,  weil  in  der  Tat  die 
craniale  Verlagerung  auf  einer  dem  Längenwachstum  dienenden, 
kaudal  gerichtetem  Vorbeischiebung  der  Regio  lumbalis  beruht.  Dabei 
sind  auch  Aenderungen  in  der  Lage  des  Nierenhilus  ersichtlich. 
Oeffneten  sich  anfangs  die  Nierenpforten  mehr  nach  der  ventralen 
Seite,  lagen  sie  später  genau  medial  gerichtet,  so  drehen  sie  sich 
später  etwas  zurück,  um  zwischen  den  beiden  genannten  Möglich- 
keiten zu  beharren. 


Fig.  25.  Photogramm  eines  Schnittes  durch  die  rechte  Niere  eines  menschlichen 
40,5  mm  langen  Embryos.  Vergrößerung  45  : 1.  (Nach  Kampmeier.)  T.l  Primäres 
Harnkanälchen  zunächst  einem  primären  Sammelgang  (DJ);  T.II  sekundäres 
Kanälchen  mit  großen  Glomeruli  und  hell  gefärbten  Tubuli  contorti.  Sehst.  T.II 
Schaltstück  der  sekundären  Harnkanälchen;  diese  dehnen  sich  peripher  aus  und 
vereinigen  sich  mit  höher  geordneten  Sammelgängen  (4.  u.  5.  Generation).  D.IV 
Sammelgang  4.  Ordnung;  T.III  Harnkanälchen  3.  Ordnung;  ren.p.  Nierenbecken; 
arc.  Bogengefäße. 

Diesem  Wechsel  in  der  Lage -Beziehung  zu  der  hinteren 
Rumpf  wand  entspricht  ein  Wechsel  in  der  Gefäßversorgung 
der  Nieren.  Seine  Berücksichtigung  ist  für  die  Beurteilung  von 
Nierenentwicklungsfehlern  bedeutungsvoll.  Von  den  Aortenzweigen, 
welche  der  Urnierenversorgung  dienen,  werden  die  meisten  wieder 
zurückgebildet;  allerdings  wenige  bleiben  als  Schlagaderäste  für 
Zwerchfell,  Nebennieren,  Nachnieren  und  Keimdrüsen  bestehen.  Die 
Urnierenarterien,  die  nicht  paarig,  auch  nicht  streng  segmental  an- 
gelegt sind,  gehen  aus  der  Strecke  zwischen  10.  Thorakal-  und 
2.  Lumbaisegment  hervor.  Sie  queren  auf  ihrem  Weg  von  der  Aorta 
zum  WoLFFSchen  Körper  das  Gebiet  der  Nebennierenentwicklung; 


Sdrsi 
T.E 


Sehst 
T.2 
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dadurch  wird  ihr  erst  horizontaler  Lauf  beeinträchtigt;  teils  weichen 
sie  den  Nebennieren  dorsal  aus,  teils  ventral,  teils  durchbohren  sie 
die  Nebenniere. 

Die  hier  in  Frage  stehenden  Urnierenarterien  bilden  peripher 
ein  Netz  (Rete  arteriös,  urogenitale),  an  dessen  Zweige  der  Wollf- 
sche  Körper,  Keimdrüse  und  Nachniere  angeschlossen  sind  (Felix). 

Wenn  einzelne  Stämmchen  dieses  Netzes  zurückgebildet  werden, 
so  geschieht  die  Versorgung  durch  die  übrigen  Maschenzweige.  Dies 
ist  der  Grund  der  bekannten  großen  Variabilität  der  bleibenden 
Arterien  der  Urogenitaldrüsen  innerhalb  der  Grenzen  des  Ursprungs- 


Fig.  26.  Rekonstruktion  der  Urnierenarterie  eines  menschlichen  Embryos 
von  18  mm  größter  Länge,  eingetragen  in  das  Modell  eines  Embryo  von  19,4  mm 
größter  Länge.  Die  schwarzen  Kreise  auf  der  vorderen  Fläche  der  Aorta  bedeuten 
die  Ursprünge  der  Art.  coeliaca,  welche  hier  noch  paarig  erscheint,  der  Art.  mesent. 
sup.  und  der  Art.  mesenterica  inf.  Die  Urnierenarterien  7,  8  und  9  bilden  zwischen 
Keimdrüse  und  Nachniere  ein  Netz,  nämlich  das  Rete  arteriosum  urogenitale. 
(Nach  Felix  in  Keibel  und  Mall.) 

gebietes  aus  der  Aorta  zwischen  Arteria  coeliaca  (11.  Dorsalsegment) 
und  Arteria  mesenterica  inferior.  Die  renalen  Arterien  sind  bleibende 
Gefäße,  an  welche  die  Nieren  bei  ihrer  Höhenwanderung  nach  und 
nach  herankommen  und  angeschlossen  werden.  „Die  Niere  klettert 
an  den  Urnierenarterien  wie  an  einer  Leiter  in  die  Höhe",  drückt 
sich  Felix  aus;  ursprünglich  war  sie  mit  Zweigen  der  Sacralis  media 
und  der  Mesenterica  inferior  in  Verbindung  (Evans.  Jeidell).  Be- 
sonders am  Schweinefötus  hat  Jeidell  diese  Verhältnisse  studieren 
können.  Bei  der  cranialen  Verlagerung  löst  sich  die  Nachniere  dann 
von  den  kaudalen  Artierienästen  ab,  sobald  cranial  durch  Einwachsen 
in  das  mesonephridische  Arteriennetz  eine  genügende  Blutzufuhr  ge- 
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sichert  ist.  Hat  die  Niere  ihre  endgültige  Lage  erreicht,  so  besitzt 
sie  noch  mehrere  Arteriae  renales.    Von  ihnen  findet  man  gewöhn- 


Fig.  28.  Beiderseits  mehrfache  Nierenarterien,  die  sich  teilweise  in  ihrem 
Verlauf  überkreuzen.    (Aus  Albarran-Grunert.) 


lieh  eine  als  bleibendes  Gefäß  stark  erweitert,  während  die  anderen 
stark  zurückgebildet  erscheinen  oder  als  „akzessorische"  Nebenarterien 
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erhalten  bleiben.  Da  auch  Suprarenalarterien  aus  den  in  Frage  kom- 
menden Urnierengefäßgruppen  entstehen,  läßt  sich  die  Varietät  er- 
klären, welche  darin  gegeben  ist,  daß  die  Arteria  suprarenalis  einen 
Ast  zur  Niere  sendet,  daß  dieser  dorsal  um  Nebenniere  und  Niere 
herumläuft,  um  gegebenenfalls  fern  vom  Nierenhilus  einzudringen. 
Im  Gegensatz  zu  dieser  Erscheinung  können  die  Nachnieren  auch 
weit  kaudal  entspringende  Urnierenarterien  mit  sich  nehmen  und  bei- 
behalten; so  erklärt  sich  wohl  das  seltene  Vorkommnis,  daß  eine 


Fig.  29.    Circulus  arteriosus  perirenalis.    (Nach  Albarran.) 


akzessorisch  distal  vom  Stammgefäß  abzweigende  Arteria  renalis  eine 
proximal  entspringende  geradezu  überkreuzt. 

Bei  Beurteilung  der  Gefäß  Verhältnisse  der  Nieren  darf  man  aber  auch 
nicht  jene  anderen  Arterien-  bzw.  Venen  Verbindungen  vergessen,  welche  das  sog. 
capsulo-adipöse  Geflecht  bilden  und  nennenswerte  Anastomosen  mit  Nachbar- 
gefäßen aufweisen.  Albarran  berücksichtigt  sie  und  gibt  nach  Schmerber  (These 
de  Lyon  1895)  folgende  Gruppeneinteilung  des  capsulo-adipösen  Arterien  Systems, 
welches  mit  einem  Hauptzweig  direkt  aus  der  Art.  renalis  stammt.  Die  renale 
Gruppe  des  Systems  (Circulus  arteriosus  perirenalis)  besteht  aus  dem  Ramus  capsulo- 
adiposus,  der  Arteria  suprarenalis  inferior  und  den  Arterien,  welche  die  Niere 
stellenweise  durchdringen  und  ohne  darin  zu  Haargefäßen  zu  werden,  zur  Fett- 
kapsel ziehen;  diese  Aeste  sollen  in  den  fötalen  Nieren  besonders  stark  sein 
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Ferner  anastomosiert  damit  eine  Gruppe  von  Aesten,  die  von  den  beiden  Arteriae 
mesentericae  stammen;  sie  verlaufen  zwischen  den  Blättern  des  Mesocolons  und 
dringen  von  da  aus  in  die  Nierenfettkapsel  ein.  Ein  starker,  den  äußeren  Nieren- 
rand umziehender  Ast,  welcher  mit  der  Arteria  suprarenalis  anastomosiert  (Arcus 
exorenalis),  gehört  der  Art.  spermatica  an ;  auch  die  Art.  superarenalis  media  nimmt 
am  Arcus  exorenalis  teil.  Weitere  Anastomosen  kommen  von  den  Arteriae  lumbales, 
manchmal  direkt  aus  der  Aorta,  gelegentlich  auch  aus  der  Arteria  phrenica  inferior. 

Schon  hier  sei  angefügt,  daß  diesen  Gruppen  des  arteriellen  capsulo-adiposen 
Gefäßsystems  ein  Venennetz  entspricht,  welches  von  Tüffier  und  Lejars  genau 
beschrieben  ist  (Albarran). 

Besonders  bei  Lagestörungen  der  Nieren  kann  man  ungewöhn- 
liche, an  frühere  Entwicklungsverhä-ltnisse-  gemahnende,  renale  Gefäß- 

Nebennierenvene 


Vena  capsuloarii 
posa  renalis 


Venenplexus  des 
Harnleiters 


Fig.  30.  Anastomosen  der  Nieren venen  mit  den  benachbarten  venösen  Ge- 
flechten.  (Nach  Albarran.) 

Verhältnisse  erkennen.  Diese  betreffen  auch  die  Venen,  welche  in 
ihrer  Anordnung  manchmal  auf  die  verwickelten  Umbildungen  der 
Venae  cardinales  und  subcardinales  zu  den  renalen  Adern  und  zur 
Vena  cava  inferior  verweisen.  Darüber  hat  Kollmann  sich  ein- 
gehender geäußert. 

Das  Vorkommnis  eines  retroaortisch  gelegenen  Verlaufes  der  die 
Körperschlagader  kreuzenden  linken  Nierenvene  hat  Gerard  abge- 
bildet. Vgl.  Gg.  B.  Gruber  im  HENKE-LuBARscHSchen  Handbuch  d. 
spez.  pathol.  Anatomie,  Bd.  6,  S.  15,  Fig.  18!  Auch  die  hier  wieder- 
gegebene Fig.  27  nach  Albarran  zeigt  eine  teilweise  retroaortisch  er- 
folgende Venenversorgung  der  linken  Niere. 

3.  Harnblasen-  und  Harnröhrenentwicklung. 

Daß  die  bleibenden  Harnleiter  Tochterbildungen,  Auswüchse 
der  beiderseitigen  Urnierengänge  sind,  wurde  schon  näher  beleuchtet. 


Kloakenentwicklung. 
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Hier  ist  noch  anzumerken,  daß  die  Muskulatur  in  den  Harnleitern  von 
etwa  7  mm  langen  menschlischen  Embryonen  erstmalig,  und  zwar  in 
Ringanordnung  auftritt.  Die  Einbeziehung  des  distalen  Uretermundes  in 
die  Blasenwand  ist  im  Rahmen  der  Harnblasenentwicklung  darzustellen. 

Die  Harnblase  ist  eine  Teilbildung  des  Sinus  urogenitalis,  wie 
dieser  nur  einen  Abschnitt  der  als  Kloake  bezeichneten  Endbucht 
darstellt,  in  welche  Darm  und  Urnierengänge  hineinmündeten;  anderer- 
seits besitzt  die  Kloake  im  Allantoisgang  eine  umbilikal  gerichtete 
Verlängerung.  Die  Kloake  ist  unterhalb  des  Nabelansatzes  von  einer 
lediglich  epithelialen  Haut,  der  Kloakenmembran  verschlossen.  Nach 


Fig.  31.    Ungewöhnliche  Venen  Versorgung  der  Nachnieren.    (Nach  Kollmann.) 

rückwärts  von  dieser  Membran  ist  der  Primitivstreifen  gelegen,"'der 
dorsalwärts  in  den  Primitivknoten  übergeht. 

Auch  die  Beachtung  der  ersten  Entwicklung  der  Harnröhre  führt 
auf  die  Kloakenverhältnisse  in  ihrer  weiteren  Scheidung  und  Diffe- 
renzierung zurück. 

Dort,  wo  in  früh  embryonealer  Zeit  die  WoLFFschen  Gänge  (=*  primären 
Harnleiter)  sich  in  die  Kloake  öffnen,  muß  man  die  Grenzstellen  der  Harnblasen- 
Harnröhrenentwicklung,  bzw.  den  Uebergang  in  den  Sinus  urogenitalis  ersehen ; 
das  wäre  beim  Menschen  etwa  in  einer  Embryonalzeit,  welche  der  größten  Em- 
bryonallänge von  4,2  mm  entspricht  (Keibel).  Felix  macht  darauf  aufmerksam, 
daß  jene  Urnierengangsmündungen  bei  keinem  Säugetier  in  den  Allantoisstiel  er- 
folgen. Beim  Menschen  finde  man  den  Durehbruch  in  die  Kloake  auffallend  weit 
kaudal  und  ventral  gelegen,  so. daß  die  Mündungsstelle  dicht  neben  dem  kaudalen 
Umfang  der  Kloakenmembran  zu  ersehen  sei;  ihre  spätere  dorsale  Lage  zur  Harn- 
blasen-Harnröhrenanlage könne  man  wohl  nur  so  erklären,  daß  man  ein  stärkeres 
Wachstum  für  die  Strecke  der  Kloakenwand  jeweils  zwischen  der  Mündung  des 
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primären  Harnleiters  und  dem  lateralen  Umfang  der  Kloakenmembran,  damit  also 
eine  Dorsalverlagerung  der  WOLFFschen-Gangmündung  annehme. 

Durch  Verwachsung  einer  jederseits  von  oben  nach  den  Seiten 
sich  erstreckenden,  mehr  und  mehr  nach  unten  und  innen  sich 
bogenförmig  entgegenwachsenden  frontalen  Gewebsfalte,  des  Septum 
urorectale  wird  die  Kloake  in  einen  ventralen  Abschnitt  (Harnblase 
und  Sinus  urogenitalis)  und  in  einen  dorsalen  Abschnitt  (Mastdarm) 
aufgeteilt.  Die  neue  Scheidewand  stößt  schließlich  auf  die  Membrana 
cloacalis,  welche  so  durch  Bildung  eines  Zwischendammes  in  eine 
„Urogenital-Membran"  und  eine  ..Analmembran"  zerfällt. 

Ueber  die  zeitlichen  Verhältnisse  dieser  Kloakenaufteilung 
sagt  Felix:  „Der  Beginn  der  Aufteilung  der  Kloake  variiert  sehr  stark  und  ist 
sieher  beobachtet  worden,  bevor  der  primäre  Harnleiter  seine  Verbindung  mit  der 
Kloakenwand  gewinnt.  Bromax  (1902)  fand  den  Beginn  der  Teilung  schon  bei 
menschlichen  Embryonen  von  3  mm  größter  Länge,  wahrend  Keibel  (1896)  bei 
menschlichen  Embryonen  von  3.2  mm  Länge  noch  keine  Spur  der  Aufteilung  nach- 


Fig.  32.  Modell  des  Beckenendes  eines  menschlichen  Embryos  von  4,2  mm 
größter  Länge.  (Xach  Keibel,  1896.)  Vergrößerung  20 : 1.  Der  primäre  Harn- 
leiter mündet  in  die  kaudale  Kloakenhälfte :  seine  Mündung  kommt  ungefähr  in 
gleiche  Höhe  mit  dem  unteren  Umfang  der  Kloakenmembran  zu  liegen. 

weisen  konnte.  Wie  auch  eine  spätere  Entscheidung  ausfallen  mag,  so  ist  doch 
der  mögliche  Anteil  der  Allantois  am  Aufbau  der  Harnblasenwand  ein  ganz  ge- 
ringer und  beschränkt  sich  auf  den  Scheitel  der  Blase  und  seiner  nächsten  Um- 
gebung. Bei  anderen  Säugetieren,  z.  B.  Kaninchen  |  Keibel  1891 1,  ist  der  mögliche 
Anteil  der  Allantois  am  Aufbau  der  Harnb  ase  eventl.  größer  als  beim  Menschen." 

Einige  schematische  Figuren  von  Corning  lassen  die  räumliche 
Vorstellung  der  Kloakenaufteilung  besser  zu  als  äußere 
Modelldarstellungen.  weshalb  sie  hier  in  Fig.  34  wiedergegeben  werden. 

Wie  die  erste  Figur  der  Abb.  34  dartut.  wächst  unterhalb  des 
Nabels  von  oben  und  der  Seite  her  zwischen  den  Epithelblättern  der 
Kloakenmembran  mesenchymales  Gewebe  ein.  So  bildet  sich  eine 
vordere  Abdominalwand,  zugleich  eine  vordere  Wand  der  Harnblase 
und  des  Sinus  urogenitalis  (Geschlechtshöcker).  Bliebe  diese  Ein- 
wachsung des  mesodermalen  Gewebes  aus,  dann  würde  der  Organis- 
mus keine  dauerfähige  vordere  Verschlußwand  der  Harnblase  wie  des 
Bauches  aufweisen  und  an  den  Seiten  würde  die  hintere  Harnblasen- 
wand an  die  Bumpfwand  unmittelbar  übergehen,  was  tatsächlich  bei 
den  sog.  ..Spaltblasen"  (Exstrophia  vesicae)  zutrifft. 
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Kloake 
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Die  Urogenitalmenibran  und  die  Analmembran  brechen 
schließlich  durch ;  diese  etwas  später  als  jene.  Der  Durchbruch  findet 
bei  menschlichen  Embryonen  von  13 — 18  mm  größter  Länge  statt. 
(Felix.) 

Die  fortschreitende  Aufteilung  der  Kloake  bzw.  des  urogenitalen 
Anteils  derselben  läßt  sich  leichter  übersehen,  wenn  man  die  Mündungs- 
stelle der  Urnierengänge  als  Ort  für  die  Beurteilung  im  Auge  behält. 
Sie  lagen  erst  ziemlich  ventral  und  kaudal  neben  dem  Rand  der  Kloaken- 
haut und  wanderten  dann  infolge  der  vorhin  erwähnten  eigenartigen 
Wachstumsverhältnisse  weiter  nach  hinten,  wo  sie  schließlich  auf  dem 
sog.  MüLLERSchen  Hügel  (das  ist  beim  Mann  der  spätere  Colliculus 
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Fig.  33.  Beckenende  eines  11,5  mm  langen  menschliehen  Embryos.  Vergr. 
40:1.  (Nach  Keibel,  aus  Kollmanns  Lehrt»,  d.  Entwicklungsgesch.  d.  Mensch.) 
Das  Becken  ist  sagittal  halbiert  gedacht,  Kloake,  Allantois,  Darm  und  Harnleiter 
sind  vollständig  dargestellt.  Durch  das  Septum  urorectale  ist  die  kraniale  Hälfte 
der  Kloake  in  die  Harnblase-Harnröhrenanlage  und  in  den  Sinus  urogenitaüs  einer- 
seits, in  das  Kectum  andererseits  aufgeteilt.  Das  Septum  urorectale  ist  durch  einen 
Stern  bezeichnet. 

seminalis)  zu  finden  sind;  beim  Weib  ist  die  entsprechende  Stelle 
nahe  der  hymenalen  Grenze  des  Vestibulums  vaginae  zu  suchen,  d.  h. 
in  jener  Gegend,  in  der  die  zur  Scheide  umgebildeten  MüLLERSchen 
Fäden  in  die  Vulva  auslaufen. 

Die  Enden  der  Urnierengänge  münden  ursprünglich  in  eng  be- 
nachbarter Lage  auf  dem  MüLLERSchen  Hügel ;  durch  komplizierte 
weitere  Wachstumsvorgänge  tritt  hier  indes  eine  Aenderung  ein. 
Die  Harnblasen-Harnröhrenanlage  wird  in  frontaler  Richtung 
ausgedehnt  —  und  zwar  dadurch,  daß  jener  Abschnitt  jedes  Urnieren- 
ganges  hornartig  erweitert  wird,  der  zwischen  seiner  Mündung  und 
zwischen  der  Ausknospungsstelle  des  eigentlichen  Ureters  liegt.  Felix 
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nennt  diesen  der  Ausdehnung  anheim  fallenden  Abschnitt  das  „End- 
stück des  primären  Harnleiters".  An  der  Bildung  dieses  Abschnittes 
beteiligen  sich  auch  benach- 
barte Harnblasen-Harnröhren- 
anteile. 

Im  Verlauf  dieser  Vor- 
gänge rückt  der  ursprünglich 
dorsal  aus  dem  Urnierengang 
ausgesproßte  Ureter  mehr  und 
mehr  an  die  laterale  Seite;  in- 
folge der  Ausweitung  des  Ur- 
nierengangendstückes  zum 
Kloakenhorn  rückt  der  Harn- 
leiter relativ  mehr  und  mehr 
in  die  Blasenwand  vor  und 
liegt  schließlich  knapp  lateral 
neben  der  Mündung  des  Wolff- 
schen  Ganges.  Ein  stärkeres, 
einseitiges  Wachstum  entfernt 
dann  die  Harnleitermündung 
kranial  und  lateral  von  der 
Mündungsstelle  des  Wolff- 
schen  Ganges  hinweg.  Da- 
durch entsteht  mehr  und 
mehr  die  Dreiecksfigur  auf 
dem  Blasengrund,  die  sich 
bestimmen  läßt  durch  den 
Blasenausgang  und  die  Harn- 
leitermündungen, das  aus  Ur- 
nierenwandanteilen  hervorge- 
gangene „Trigonum  vesi- 
cae  Lieutaudii". 

Nicht  bei  allen  Tieren  kommt 
es  zu  dieser  Verschiebung  der  Harn- 
leitermündungen, so  z.  B.  nicht  bei 
Echidna  aculeata;  andererseits  kann 
die  Mündungsverschiebung  ganz  ex- 
zessiv sein,  wie  das  Lonsky  für 
Hyrax  beschrieb,  deren  Uretermün- 
dungen  den  Blasenscheitel  erreichen 
(Felix).  Im  übrigen  sei  auf  Krasa 
und  Paschkis  verwiesen,  welche  in 
vergleichend  anatomischer  Unter- 
suchung das  Trigonum  vesicae  zahl- 
reicher Säugetiere  betrachtet  haben. 
(Zeitschr.  f.  urol.  Chir.,  Bd.  VI, 
1921,  S.  1.) 

Ueber  die  zeitlichen  Ver- 
hältnisse dieser  Entwicklung  fin- 
det sich  im  HERTWiGschen  Handb. 
der  vergl.  Entwicklungsgesch.,  Bd.  3, 
S.334  angegeben :  „  Bei  einem  mensch- 
lichen Embryo  von  9,1  mm  N. -S.- 
Länge liegt  die  Mündung  des  Ure- 
ters noch  in  der  primären  Harn- 
leiterwand, aber  dicht  oberhalb  ihrer  Kloakenmündung,  das  gleiche  Verhältnis  zeigt 
ein  Embryo  von  11,5  mm  N.-S.-Länge  (Keibel  1896),  erst  bei  Embryonen  von 
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Fig.  34.    Entwicklung  des  Rectums 


Definitive  Harnblasenbildung. 
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12  mm,  13  mm  und  mehr  LäDge  rückt  die  Uretermündung  in  die  Kloakenwand 
herab,  lateral  und  in  gleicher  Höhe  mit  der  Harnleitermündung.  Beim  Meer- 
schweinchen (Weber  1897)  ist  der 
Ureter  am  24.  Tage  nach  dem  letzten 
Wurfe  noch  mit  dem  primären 
Harnleiter  verbunden,  am  25.  Tage 
erreicht  er  die  Harnblaseuanlage 
seitlich  und  etwas  oberhalb  der 
Mündung  des  primären  Harnleiters, 
am  29.  Tage  sind  beide  Mündungen 
ein  beträchtliches  Stück  auseinander 
gerückt". 

Es  sei  hier  noch  kurz  be- 
merkt, daß  die  Ureteren  die 
Blasenwand  ursprünglich  senk- 
recht durchsetzen,  was  noch 
für  menschliche  Embryonen 
von  70  mm  Kopf  -  Fußlänge 
zutreffen  soll.  Beim  Neuge- 
borenen geschieht  indes  der 
Ureterdurchtritt  schief.  Wann 
die  schiefe,  bzw.  schräge  Rich- 
tung angebahnt  wird,  ist  nicht 
sichergestellt  (Felix). 

Beim  Weib  bleibt  der 
Sinus  urogenitalis  als 
solcher  erhalten.  Beim  Mann 
ist  die  Grenze  des  Sinus  gegen 
die  Harnröhre  am  Colliculus 
seminalis  zu  ersehen.  Die 
Trennung  zwischen 
Harnblase  und  Harn- 
röhre ist  ursprünglich  nicht 
scharf  ausgeprägt;  sie  tritt 
allmählich  auf  und  zwar  durch 
Erweiterung  des  Harnblasen- 
abschnittes, indes  der  Harn- 
röhrenabschnitt  eng  bleibt. 

Der  größte  Teil  der  männ- 
lichen Harnröhre,  d.  h.  die 
Abschnitte  jenseits  des  Samen- 
hügels, gehören  genetisch  dem 
Sinus  urogenitalis  nicht  mehr 
an;  sie  nehmen  durch  die 
Bildung  des  männlichen  Ge- 
schlechtsgliedes ihren  beson- 
deren Entwicklungsgang.  Ihre 
Fehlbildungen  werden  daher 
bei  Abhandlung  der  Entwick- 
lungsstörungen der  männlichen 
Genitalien  besprochen. 

Die  Harnblase  liegt 
anfangs,  wie  oben  schon  er- 
wähnt worden  ist,  in  der  vorderen  Leibeswand.  Sobald  sie  sich  er- 
weitert, hebt  sie  sich  indes  von  der  Leibeswand  ab ;  nur  ein  ventrales 
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Gekröse  bleibt  vorerst  als  Verbindung  stehen.  Der  Scheitelteil  der 
Harnblase  geht  über  in  den  Urachus,  welcher  seinerseits  gegen  den 
Allantoisstiel  hinführt  und  schließlich  in  den  Nabel  eintritt.  Nach 
der  Geburt  senkt  sich  die  Harnblase,  sie  kommt  ins  kleine  Becken 
zu  liegen.  Die  Verwachsung  des  vorderen  Blasenabschnittes  bis  an 
die  Umbilikalarterien  hin  erinnert  an  das  ehemalige  vesikale  Gekröse. 

Von  Interesse  erscheint  auch,  was  Felix  über  die  Harnblasenmusku- 
latur im  KEiBEL-MALLschen  Handbuch  ausgeführt  hat:  „Der  Muskulatur  geht 
als  Vorläufer  eine  Verdichtung  des  lockeren  Mesenchymgewebes  in  der  Umgebung 
voraus.  Die  Richtung  der  jungen  Zellen  gibt  den  späteren  Charakter  als  Rings- 
oder Längsmuskulatur  an.  Das  dichtere  Mesenchymgewebe  sowohl  wie  seine  spätere 
Umwandlung  in  Muskulatur,  geht  von  der  Blasenspitze  aus,  gegen  die  Harnröhren- 
öffnung hin.  Die  Muskulatur  entwickelt  sich  verschieden;  wir  unterscheiden  des- 
wegen zwischen  einem  Abschnitt  oberhalb  und  einem  Abschnitt  unterhalb  der 
Ureteröffnung.  Wir  besprechen  zunächst  die  Muskulatur  oberhalb  derselben.  Als 
erste  Muskellage  tritt  bei  Embryonen  von  22,5  mm  Länge  eine  Längsmuskulatur 
auf,  die  von  der  Spitze  bis  fast  zu  der  Uretermündung  reicht.  Diese  Längs- 
muskulatur ist  an  der  dorsalen  Seite  stets  stärker  als  an  der  ventralen  Seite  ent- 
wickelt, und  kann  auf  dieser  sogar  vollständig  fehlen.  Die  Längsmuskulatur  um- 
ringt in  weitem  Bogen  das  Epithel,  so  daß  zwischen  beiden  eine  breite  Schicht 
lockeren  Mesenchymgewebes  erhalten  bleibt.  In  dieser  Zwischenschicht  entwickelt 
sich  bei  Embryonen  von  26  mm  größter  Länge  wieder  zunächst  in  der  oberen 
Blasenhälfte  beginnend  eine  Ringmuskellage.  Bei  55  mm  KFL.  kommt  als  dritte 
und  letzte  Muskellage  eine  innere  Längsmuskulatur  zur  Ausbildung;  beide  Längs- 
schichten, äußere  und  innere,  geben  der  zwischen  ihnen  liegenden  Ringmuskel- 
lage schräg  verlaufende  Bündel  ab;  bei  Embryonen  von  80  mm  KFL.  vermischt 
sich  die  Trennung  der  Einzellagen  dadurch,  daß  die  Bündel  der  einen  Lage  in 
die  der  anderen  umbiegen  und  so  ein  mehr  einheitliches  Flechtwerk  herstellen. 

Die  andere  Muskulatur  unterhalb  der  Uretermündung  ist  stets  nur  in  ein- 
facher Lage  und  zwar  als  Ringmuskellage  vorhanden.  Sie  findet  sich  zum  ersten 
mal  bei  30  mm  langen  Embryonen  und  kann  auf  das  Endstück  des  Ureters  als 
eine  Längsmuskulatur  übergreifen.  Der  Sphincter  vesicae  int.  ist  deutlich  bei 
einem  männlichen  Embryo  von  90  mm  entwickelt." 

(Neuere  Untersuchungen  über  die  Unabhängigkeit  der  Harnleitermuskulatur 
von  jenen  der  Harnblase  finden  sich  im  Abschnitt  der  Harnleiter-  und  der  Blasen- 
mißbildungen angeführt.  Sie  knüpfen  sich  an  die  Namen  von  Bostroem,  Regner, 
Krasa  und  Paschkis,  Mariella.) 
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B.  Entwicklungsstörungen  der  Harnorgane. 
Vorbemerkung. 

Die  Fülle  dysontogenetischer  Möglichkeiten,  welche  dem  ver- 
wickelten Geschehen  im  fetalen  Werden  und  Wachsen  der  Nieren, 
der  Harnleiter  und  der  Harnblase  entspricht,  erfordert  eine  über- 
sichtliche Einteilung  des  Stoffes,  der  in  den  folgenden  Abschnitten 
behandelt  werden  soll.  Wir  teilen  die  Mißbildungen  des  Harn- 
apparates ein  in: 

I.  Störungen  des  geweblichen  Nierenaufbaues. 
II.  Störungen  der  Nierenform. 

III.  Störungen  der  Nierenlage. 

IV.  Störungen  der  Nierengröße  und  der  Nierenzahl. 
V.  Störungen    der  Harnleiterform    und   der  Harn- 
leiterlichtung. 

VI.  Störungen  der  Harnleiterzahl  und  des  Harnleiter- 
verlaufes, sowie  des  Ortes  der  Harnleitermün  dung. 
VII.  Störungen  der  Harnblasenanlage  und  -  Lage. 
VIII.  Störungen  der  Harn  blasen  fo  rm   und  -Lichtung. 

(Im  Abschnitt  über  die  Mißbildungen  der  Harnblasenanlage 
werden  auch  dysontogenetische  Auswirkungen  auf  die  Harnröhren- 
anlage zu  erwähnen  sein.) 

I.  Entwicklungsstörungen  des  gcwefoliclien  Nieren- Aufbaues. 

Vorbemerkung. 

Die  heute  allgemein  anerkannte  Entwicklung  der  Nieren  aus 
einem  vorsprossenden  verzweigten  Rohrsystem  hier,  einem  mesenchy- 
malen, in  komplizierter,  epithelialer  Knäuel-  und  Kanälchenbildung 
einerseits,  in  Kapsel-  und  Stützgewebsausstattung  andrerseits  auf- 
gehendem Blastem  dort,  bedingt  häufig  Fehlbildungen  und  Ge- 
websabirrungen.  Darüber  hat  Gotth.  Herxheimer  sich  in  einem 
Anhang  dieses  Handbuches  eingehender  ausgesprochen;  auf  ihn  sei 
für  die  zahlreichen  hier  einschlägigen  Einzelheiten  verwiesen ;  (eine 
gedrängte  Uebersicht  findet  sich  ferner  im  6.  Band  des  Handbuchs 
der  speziellen  pathologischen  Anatomie  und  Histologie  von  Henke- 
Lub arsch  aus  meiner  Feder.)  Es  erübrigt  sich  daher,  hier  die  Fehl- 
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bildungen  der  Glomeruli,  sowie  die  Gewebsabirrungen 
im  Bereich  der  Nieren  näher  zu  besprechen;  jedoch  sei  unter 
den  Fehlbildungen  der  Harnkanälchen  auf  die  sogenannten 
„Flecknieren"  eingegangen,  welche  gerade  bei  manchen  Haus- 
säugetieren öfter  vorkommen.  Besonders  muß  endlich  der  Cysten- 
bildungen  im  Nierengewebe  und  der  Cystennieren  ge- 
dacht werden. 

a)  Flecknieren. 

Unter  Flecknieren  versteht  man  eine  durch  die  Kapsel  beider 
Nieren  durchscheinende,  gleichmäßige  Veränderung  der  Nieren,  welche 
durch  Einlagerung,  etwa  hirse-  bis  hanfkorngroßer,  etwas  erhabener 
und  speckig  glänzender  Flecken  und  Herde  in  der  Oberfläche  ge- 
kennzeichnet sind  (Henschen).  Uebrigens  kann  die  Größe  der  Flecken 
wechseln  und  bis  zum  Umfang  von  Haselnüssen  auswachsen.  Diese 
Erscheinung  kommt  besonders  bei  Mastkälbern  vor.  Vaekst  gibt 
dafür  eine  Häufigkeit  von  4  Proz.,  Beegeaud  von  5  Proz.  an.  Beck 
beschrieb  eine  Fleckniere  beim  Schwein.  Indes,  wie  wir  nachher 
zeigen  werden,  ist  die  Bezeichnung  „Fleckniere"  wohl  nicht  eindeutig. 

Sehr  selten  scheint  eine  als  „Fleckniere"  benannte  Gewebsmiß- 
bildung  beim  Menschen  vorzukommen.  Erich  Meyer  verdanken  wir 
die  Beschreibung  solcher  Nieren,  welche  streckenweise  ganz  gewöhn- 
lichen Bau  darboten;  es  seien  aber  zwischen  den  normalen  Gewebs- 
abschnitten  andere  eingestreut  gewesen,  welche  nur  durch  ihre  gut 
entwickelten  MALPiGmschen  Körperchen  und  Tubuli  recti  an  gehörig 
ausgebildete  Nieren  gemahnten,  während  man  voll  differenzierte,  ge- 
wundene Harnkanälchen  vermißte;  an  ihrer  Stelle  wurden  epitheliale 
Zellanhäufungen  gefunden,  die  nach  Form,  Größe  und  Gruppierung 
den  Tubuli  contorti  sehr  ähnlich  erschienen.  Aeußerlich  fielen  diese 
Nieren  durch  ihre  absonderliche,  scheckige  Oberflächenfleckung  auf. 
Erich  Meyer  griff  in  seiner  Erklärung  auf  Störungen  der  korrelativen 
Ausbildung  und  Begegnung  der  beiden  Entwicklungsanteile  des  Nieren- 
gewebes zurück. 

In  den  Flecknieren  der  Kälber  soll  man  nach  Guielebeau 
und  Vaerst  ebenfalls  eine  Hemmungsbildung  der  Gewebsentwicklung 
ersehen  können;  die  weißlichen  Flecken  seien  Abschnitte  unfertiger 
Parenchymentwicklung,  die  ohne  Narbenbildung,  d.  h.  durch  Aus- 
differenzierung verschwänden.  Indes  muß  darauf  hingewiesen  werden, 
daß  Henschen  in  dem  neuen  JoESTSchen  Werk  über  die  spezielle 
pathologische  Anatomie  der  Haustiere  der  Fleckniere  der  Kälber  eine 
ganz  und  gar  andere  Deutung  auf  Grund  der  Arbeiten  von  Sacka- 
guchi,  Nieberle  und  Rieck  gibt.  Danach  handelt  es  sich  um  eine 
Form  interstitieller  lymphocytärer  Nephritis,  welche  in  eine  von  Kitt 
so  bezeichnete  Nephritis  alba  übergehen  könne;  größere  Herde 
heilten  unter  narbigen  Residuen  ab.  —  Da  eine  ätiologische  Erklärung 
dieser  merkwürdigen  Entzündung  aussteht,  scheint  mir  die  Erklärung 
von  Vaerst  und  Guillebeau  durchaus  nicht  abgetan.  Die  Natur 
der  fraglichen  Nephritis  maculosa  alba  ist  weiterer  histologischer 
Reihenuntersuchung  bis  zu  jüngsten  Kälbern  und  totgeborenen  Kalbs- 
feten wert.  Möglicherweise  stecken  unter  dem  oberflächlich  ge- 
sehenen Bild  einer  Fleckniere  Erscheinungen  verschiedener  Natur  in 
verschiedenen  Fällen;  der  Gedanke,  unfertig  oder  falsch  gebildeten 
und  liegen  bleibenden  Nierengewebsblastems  im  Außenbereich  der 


Nierencysten. 


191 


Nierenrinde  ist  sehr  wohl  diskutierbar;  freilich  die  Häufigkeit  des 
Vorkommens  der  Flecknieren  bei  Mastkälbern  ist  überraschend  und 
muß  dem  Einwand  Tür  und  Tor  offen  halten,  daß  die  eigenartigen 
Rundzellen,  Fibroblasten,  Polyblasten  etc.  Zeichen  einer  lokalen  ent- 
zündlichen Reaktion  sind,  zumal  in  jenen  Fällen,  welche  eine  peri- 
glomerulär  und  perikanalikulär  angeordnete  Infiltration  um  unter- 
gehende oder  weitgehend  zerstörte  Harnkanälchen  zeigen  (Henschen). 

b)  Nierencysten. 

Ungemein  oft  kann  man  Nieren  mit  sehr  kleinen  epitheli- 
sierten  Cystchen  finden,  welche  von  den  Harnkanälchen  oder 
den  BowMANSchen  Kapseln  ausgehen.  Nach  den  Festellungen  von 
Kampmeier  kommt  es  bei  der  fetalen  Entwicklung  jeder  Niere  in- 
folge der  schwierigen  Reduktionsprozesse  an  den  Sammelröhren  1.  und 
2.  Ordnung  bereits  physiologisch  zu  vorübergehenden,  manchmal  viel- 
leicht auch  zu  bleibenden  Cystchen  im  Nierengewebe,  worüber  schon 
weiter  oben  (S.  175  ff.)  gehandelt  wurde.  Orth  hat  wohl  zuerst  mit 
größerem  Nachdruck  die  Erklärung  der  kleinen,  vereinzelt  oder  ver- 
mehrt auftretenden  epithelisierten  Hohlräume  der  Nierenrinde  als  Ent- 
wicklungsstörungen vertreten.  Allerdings  hat  Lubarsch  an  reich- 
lichem Untersuchungsmaterial  festgestellt,  daß  man  an  Leichen  von 
mehr  als  50  Lebensjahren  etwa  dreimal  soviel  Nierencystchen  finden 
kann,  als  bei  solchen,  die  in  früheren  Jahren  verstorben  sind.  Das 
weist  wohl  darauf  hin,  daß  man  auch  für  die  Nierencysten  nicht 
eine  allgemein  gültige  Genese  annehmen  darf.  Indes  spricht  doch 
für  die  dysontogenetische  Natur  eines  Teils  derselben,  daß  man  in 
den  Nieren  von  Neugeborenen  ebenfalls  epithelisierte  Cystchen  ge- 
funden hat  (Braunwarth,  Herxheimer,  Ruckert),  ganz  abgesehen 
von  Kampmeiers  systematischer  Feststellung  an  fetalen  Menschen- 
nieren. 

G.  Herxheimer  und  Braunwarth  sprechen  diese  Hohlräume  je 
nach  dem  Vorhandensein  oder  Fehlen  von  rudimentären  Glomeruli, 
je  nach  der  Stärke  des  sonstigen  Kapselgewebes  usw.  als  Cysten  an, 
die  aus  Glomeruluskapselräumen  hervorgegangen  sind,  und  als  solche 
Gebilde,  welche  auf  gewundene  Harnkanälchen  genetisch  zu  beziehen 
sein  dürften.  Entsprechend  der  sog.  neogenen  Zone  des  bei  der  Ge- 
burt noch  nicht  fertigen  Nierenparenchyms  finden  sich  die  Cystchen 
zumeist  nahe  der  äußeren  Rindengrenze  der  Nieren.  Die  Größe  der 
Cysten  schwankt.  Ruckert  hat  den  Nierencysten  eine  eingehende 
Untersuchung  gewidmet.  Er  sah  sie  in  der  Rinde,  im  Uebergangs- 
gebiet  von  Rinde  und  Mark,  aber  nie  im  Mark  selbst.  Die  Bläschen 
schwankten  in  der  Größe  vom  doppelten  Umfang  eines  Nierenkörper- 
chens bis  zu  dem  eines  Stecknadelkopfes.  Diese  Cysten  entsprechen 
den  Räumen  von  Nierenkörperchen,  mitunter  auch  den  angeschlossenen, 
gewundenen  Harnkanälchen;  sie  enthalten  oft  homogene,  mit  Eosin 
leicht  färbbare,  oft  eingedickte  Massen,  auch  abgestoßene  Epithelzellen. 
Ruckert  meinte  die  mehr  oder  weniger  isolierten  Cystchen  erwachsener 
Menschen  in  ihrem  Werdegang  diesen  kindlichen  Bläschenbildungen 
gleichstellen  zu  können,  für  deren  Entstehung  eine  Entwicklungs- 
hemmung und  nachfolgende  Abschnürung  geltend  zu  machen  sei. 

G.  Herxheimer  hat  in  seinen  Ausführungen  über  die  Gewebs- 
mißbildungen  in  diesem  Handbuch  (Anhang  S.  195  ff.)  die  Einwände, 
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welche  gegen  Ruckeet  von  Lubabsch  und  von  Duxgee  erhoben  worden 
sind,  genau  gewürdigt.  Auch  nach  Beee  hätte  die  Erklärung  solitärer 

Nierencysten  durch  gestörte  Dif- 
ferenzierung hinter  erworbenen  Ver- 
änderungen des  Epithels  der  Harn- 
kanälchen  zurückzutreten.  Es  sei 
aber  als  wichtig  hier  angegeben, 
daß  Heexheeuebs  Schüler  Beaux- 
waeth  auf  Grund  einer  neuen  Unter- 
suchungsreihe sich  veranlaßt  sah. 
Ruckeets  Anschauungen  zu  stützen. 
Sein  Schluß  lautet,  daß  die  meisten 
Nierencysten  falscher  Entwicklung 
zu  danken  seien;  entzündliche  Vor- 
gänge könnten  immerhin  einen  das 
Cysten  Wachstum  begünstigenden 
Umstand  bilden,  andererseits  könne 
man  auch  für  eine  kleine  Gruppe 
von  Cysten  eine  direkte  Abhängig- 
keit von  entzündlichen  Vorgängen 

zwar  nicht  ausschließen,  aber  auch 
ing.  öo.    JSiere  vom  Hund  mit       •  ,  ,    ,        •  \    •  i 

taubenefgroßer  Cyste  am  Hilus  und  nicüt  beweisen;  es  erscheine  auch 
haselnußgroßem  Adenom  der  Nieren-  für  sie  eine  dysontogenetische  Er- 
rinde.  (Nach  Joest,  bzw.  Hexschex.)    klärune:  naheliegend,  besonders  wenn 


Fig.  36.  Riesige  Solitärcyste  einer  menschliehen  Xiere;  der  leimartige,  zähe 
Inhalt  der  Cyste  ist  größtenteils  ausgeräumt.    (Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.)1) 


1)  „P.  a.  I."  =  pathol.-anat.  Institut. 
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man  bedenke,  daß  man  in  genuinen  und  hydronephrotischen  Schrumpf- 
nieren nicht  nur  oder  doch  nur  wenig  Cysten  zu  finden  vermöge. 

Die  gleichen  Ausführungen,  d.  h.  die  Erklärung  der  Nierencysten 
als  embryonal  bedingter  Retentionscysten  bringt  Henschen.  Er  gibt 
an,  daß  Nierencysten  bei  allen  Tieren  vorkämen.  Meist  seien  sie 
klein,  meist  aber  von  erheblicher,  ja  kolossaler  Größe. 

Solitäre  Cysten  wachsen  manchmal  zu  umfänglicher  Größe  an ; 
allerdings  sind  jene  Vorkommnisse  nicht  häufig,  in  denen  eine  iso- 
lierte große  Cyste  einem  Sack  vergleichbar  auf  der  Niere  sitzt, 
oder  aus  der  Niere  heraushängt,  wie  das  z.  B.  Fig.  35  für  den  Hund, 
Fig.  36  für  den  Menschen  belegt. 

Solcherlei  Cysten  zu  beur 
teilen  ist  auf  den  ersten  Blick 
nicht  einfach,  namentlich  nicht 
für  den  Chirurgen,  solange  er  das 
Organ  in  situ  mehr  fühlen  als 
überblicken  kann.  Vor  allem  muß 
man  daran  denken,  daß  riesige 
Nierencysten  durch  Erweiterung 
des  Nierenbeckens  oder  eines 
Teiles  des  Nierenbeckens  vorge- 
täuscht sein  können.  Fig.  37  zeigt 
eine  solche  cystenartige  Auftrei- 
bung des  Nierenbeckens  bei  einem 
totgeborenen,  nicht  völlig  aus- 
getragenen Kind.  Gelegentlich 
könnte  eine  anscheinend  isolierte 
Nierencyste  großen  Umfangs  eine 
ganz  unscheinbar  gewordene  oder 
völlig  untergegangene  Verbindung 
mit  dem  Nierenbecken  haben,  dann 
handelt  es  sich  also  um  eine  py- 
elogene  Cystenbildung. 

Solche  können  auch  para- 
pelvisch  zum  Ausdruck  kommen. 
Hanns  Chiari  fand  einmal  eine 
derartige  pelvine  Cyste  von  Manns- 
kopfgröße bei  einer  Frau.  Es 
schien  dabei,  als  hinge  die  Niere 
an  einer  blasigen  Auftreibung  des 
Nierenbeckens;  indes  führte  aus 
der  Cyste  ein  mit  Borsten  sondier- 
barer Gang  ins  eigentliche  Nieren- 
becken. Hier  wirft  sich  jeweils 
die  Frage  auf,  ob  nicht  etwa  durch 
erworbenen  Verschluß  eines  Nie- 
renbeckenastes, vielleicht  durch 
ein  inzwischen  abgegangenes  Kon- 
krement die  eigenartigen  Verhält- 
nisse eingetreten  seien;  indes  ist 

die  Annahme  isolierter,  derartiger  Cystenbildungen  auf  Grund  von  Fehlentwicklung 
zulässig;  denn  sekundäre  und  spätere  Sammelrohrausknospungen  der  Ureternieren- 
beckenanlage  brauchen  nicht  mit  dem  Nierenblastem  zusammen  fertig  differenziert 
zu  werden  (Fischel);  an  Stelle  korrelativer  Entwicklung  mit  dem  Nierenparenchym 
können  sie  unmäßig  auswachsen  und  als  Cystenanhang  stören.  Israel  bildet  in  seiner 
Chirurgie  der  Niere  eine  pararenale  (=  parapelvische)  Cyste  ab;  man  sieht  den 
Weg  vom  Nierenbecken  in  die  Cyste  durch  eine  Sonde  gekennzeichnet  (Fig.  38). 

Häufiger  als  pelviogene  Cysten  sind  solitäre,  große  Nieren- 
gewebscysten.  Klinisch  scheinen  sie  nicht  oft  Gegenstand  der  Be- 
handlung zu  sein  (Reinecke).  Israel  sah  sie  unter  217  chirurgischen 
Nierenfällen  nur  einmal,  Schmieden  zählt  sie  unter  2100  Nierenfällen 


Fig.  37.  Sackartige,  kugelige  Auftreibung 
des  linken  Nierenbeckens  bei  einem  totgeborenen 
Fetus.    (Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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llmal.  Ich  habe  den  Eindruck,  daß  bei  Sektionen  sich  das  Verhältnis 
der  Solitärcystenfälle  verschiebt;  so  gibt  auch  Caulk  an,  unter  2600 
Leichenöffnungen  fünf  Fälle  von  großen  Einzelcysten  der  Nieren  ge- 
funden zu  haben.  Es  ist  bei  solchem  Befund  zunächst  meist  nicht  zu 
entscheiden,  ob  durch  Retentionsvorgänge,  oder  ob  durch  "Wachstums- 
einflüsse die  fehlgebildete  ursprünglich  kleine  Cyste  größer  und  größer 
N  geworden  ist.  Man  sollte  die 

histologische  Prüfung  im  Ein- 
zelfall nicht  versäumen. 

Relnecke  widmete  ihnen 
nähere  Aufmerksamkeit.  Er  gibt 
an,  daß  sie  bei  Frauen  häufiger 
seien  als  bei  Männern.  Meist  finde 
man  sie  einseitig,  selten  doppel- 
seitig. Erreichten  sie  auch  gewöhn- 
lich nur  die  Größe  eines  Hühner- 
eies, so  könnten  sie  doch  auch  in- 
folge ihrer  Ausdehnung  gelegent- 
lich den  ßauchraum  einengen.  Ihre 
Oberfläche  sei  meist  glatt,  kugelig; 
mit  Vorliebe  fänden  sie  sich  am 
unteren  Nierenpol;  bald  säßen  sie 
tiefer  im  Nierengewebe,  bald  mehr 
gestielt.  Mit  dem  Raum  des  Nieren- 
beckens hängen  diese  Cysten  nicht 
zusammen,  es  sei  denn,  daß  pelvine 
cystische  Kelcherweiterungen  vor- 
liegen. Neben  diesen  Parenchym- 
cysten  der  Nieren  muß  man  auch 
mit  lymphangiogenen  Cysten, 
besonders  in  der  Markrinden- 
grenze  des  Nierengewebes,  rechnen 
(Dyckerhoff).  Auch  in  Cysten- 
nieren  können  sie  neben  anderen 
Bläschen  eine  Rolle  spielen.  Frei- 
lich ist  der  Unterschied  solcher 
Lymphcysten  von  drüsigen  Bil- 
dungen durchaus  nicht  leicht  zu 
machen,  weil  in  beiden  der  Zell- 
belag so  nieder  sein  kann,  daß  man 
an  Endothelien  denkt. 

Echte  Cystenbildung  ver- 
merkte Robert  Meyer  auch 
für  das  perirenale,  mesenchy- 
male Gewebslager;  man  hat 
sie  genetisch  auf  das  am  kau- 
dalen  Nierenpol  vorhandene 
mesenchymale  Zwischenbla- 
stem  zu  beziehen. 
Für  das  Tierreich  hat  Henschen  Angaben  über  das  Vorkommen 
solitärer  Einzelcysten  gesammelt.  Bei  Hunden  (Joest),  Katzen  (Ball), 
Pferden  (Johne),  Schweinen  (Joest),  Rindern  (Ball,  Pflug),  Schafen 
(Ball,  Gurlt)  sind  sie  beschrieben.  Man  habe  die  reichste  Erfahrung 
über  Nierencysten  beim  Schwein  gesammelt;  nach  Joest,  Lauritzer, 
Degen  und  Brückenmayer  kämen  bei  0,4  Proz.  der  Schlachtschweine 
solitäre  Nierencysten  vor;  sie  seien  in  der  Regel  einseitig.  Ihre 
Größe  schwanke  zwischen  der  einer  Erbse  und  der  eines  Mannskopfes 
(Fig.  37).  Besonders  gerne  säßen  sie  an  den  Polen,  am  ventralen 
Hilusrand  und  an  der  Ventralfläche  der  Niere.  Gewöhnlich  erstreckten 


Fig.  38.  Parapelvische  Cyste  der  Niere. 
(Nach  Israel.)  iVNiere,  gespalten ;  PNieren- 
becken;  S  Sonde;  C  Cyste;  U  Ureter;  E  Rand 
des  Cystenmundes  gegen  das  Nierenbecken 
hin. 


Einzelcysten  der  Nieren. 
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sie  sich  auf  die  Rinden-  und  Marksubstanz  (vgl.  Figg.  35  und  39); 
reine  Rindencysten  seien  seltener  als  reine  Markcysten. 


Fig.  39.  Fast  mannskopfgroße,  polständige  Cyste  in  der  Niere  eines  Schweines. 
(Nach  Joest  bei  Henschen.) 

Mehrkammerige  Einzelcysten  der  Nieren  sind  seltene 
Vorkomnisse.  Reinecke  hat  eine  solche  Beobachtung  geschildert. 
Es  handelte  sich  um  eine  Blase  mit  völlig  abgeschlossenen  Teil- 
kammern; das  Gleiche  trifft  für  die  Niere  der  hier  wiedergegebenen 
Fig.  41  zu.    Es  sind  aber  auch  derartige  multilokulare  Cysten  mit 


Fig.  40. 


Fig.  41. 


Fig.  40.  Querschnitt  einer  Nierencyste  des  Schweines.  (Nach  Joest  bei 
Henschbn.) 

Fig.  41.  Mehrkammerige  Einzelcyste  einer  menschlichen  Niere.  (Präp.  des 
p.  a.  I.  Innsbruck.) 
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kommunizierenden  Hohlräumen  beschrieben  worden;  für  die  Erklärung 
ihrer  Genese  hat  Reinecke  auf  das  Problem  der  vielblasigen  Cysten- 
nieren  zurückgegriffen.  Jedenfalls  erscheint  ihre  Fehlbildungsnatur 
als  das  Nächstliegende. 

Ueber  die  Ergebnisse  der  mikroskopischen  Cystenunter- 
suchung  ist  anzuführen,  daß  der  Zellbelag  der  drüsigen  Cysten  meist 
als  epithelial  erkennbar  ist,  sei  er  niedrig-  oder  hoch-zylindrisch.  Die 
Epithelien  sollen  durch  gut  darstellbare,  in  Reihen  angeordnete  Alt- 
MANNSche  Granula  ausgezeichnet,  bald  lipoidhaltig,  bald  lipoidfrei  sein 
—  trotz  starker  Lipoidablagerung  in  benachbarten  Kanälchenepithelien. 
Der  Inhalt  der  Cysten,  der  meist  serös,  klar,  gelblich,  manchmal  trüb, 

nicht  selten  gallertartig  und 
leimähnlich  erscheint,  läßt 
bei  mikroskopischer  Betrach- 
tung manchmal  eine  körnige 
Beschaffenheit  erkennen;  ab- 
gestoßene Epithelien,  welche 
hyalin-  oder  lipoidentartet 
sind,  auch  geschichtete  Kalk- 
körperchen  können  ihm  bei- 
gemengt sein.  (Im  Gegensatz 
hierzu  ist  der  Inhalt  von 
Lymphcystchen  fast  zellfrei 
und  erscheint  homogen  oder 
nur  feinkörnig:  an  Beimen- 
gung werden  hier  nur  ver- 
einzelte Lymphocyten  oder 
abgestoßene  Deckzellen  ge- 
nannt.) Nach  Joest  kann 
die  Wand  von  Epithelcysten 
auch  mehrschichtig  sein;  je- 
doch muß  man  sich  vor  Täu- 
schungen durch  Tangential- 
schnitt  hüten.  Lubarsch  hat 
das  Vorkommen  sog.  Corpora 
versicolorata  (=  Amyloid- 
körperchen)  im  Cysteninhalt 
Fig.  42.  Cystenniere  vom  Menschen  mit  erwähnt;  diese  können  die 
Ureter,  Nierenarterien  und  Nebenniere.  Größe  verschiedensten  Amyloidre- 
17:9:7  cm.    (Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.)     aktionen  geben. 

Wichtig  ist,  daß  grund- 
sätzliche Unterschiede  in  der  Natur  des  Inhalts  von  einkammerigen 
oder  mehrkammerigen  Nierencysten,  von  cystischen  Nierenadenomen 
und  von  Cystennieren  nicht  zu  bestehen  scheinen. 

c)  Cystennieren. 

Unter  Cystennieren  versteht  man  jene  Verbildung  der  Harn- 
drüsen, welche  durch  eine  Vielheit  von  kleinen  oder  großen  Cysten 
im  Nierengewebe  ausgezeichnet  ist,  gleichgültig  ob  dadurch  die  Niere 
vergrößert  erscheint  oder  nicht;  der  Name  wird  auch  für  hypo- 
plastische durch  vielfache  Cystenbildung  ausgezeichnete  Harndrüsen 
verwendet.  Sind  die  Cysten  relativ  groß  und  dicht,  so  entsteht  das 
Bild  einer  „Wabenniere". 


Cystennieren. 
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Andere  Bezeichnungen  sind:  „Hydatiden-Niere",  „multiloculäres 
Niere n aden om",  „kongenitales  Cystadenom" ;  diese  beiden  letzten  Be- 
zeichnungen enthalten  ein  genetisches  Urteil  über  mutmaßliche  Geschwulstnatur 
solcher  Nieren;  sie  sind  daher  nicht  einwandfrei.  Andrerseits  verdienen  die  manch- 
mal gebrauchten  Benennungen:  „Hydrops  renum  cysticus",  noch  mehr 
„cystoide"  oder  „poly cystische  Nierenentartung"  kritische  Abweisung; 
denn  sie  sind  irreführend;  Bildungen  mit  anderer  genetischer  Wertung  verdienen 
vielleicht  diese  Namen,  nicht  aber  das.  was  allgemein  als  Cystenniere  bezeichnet  wird. 

Cystennieren  kommen  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  doppelseitig  vor, 
seltener  werden  sie  nur  einseitig  gefunden. 

Oft  ist  durch  die  massenhafte  Ausbildung  von  Cysten  ein  Miß- 
verhältnis zwischen  festen  Teilen  und  Hohlräumen  im  Nierenparenchym 
bedingt.  Die  Blasen  enthalten  eine  flüssige  bis  halbstarre,  gallertige 
und  leimähnliche,klare 
und  trübe,  farblose 
oder  graugelbe  bis 
bräunliche,  manchmal 
weinrot  bis  blutig  aus- 
sehende Masse.  In 
der  Größe  erreichen 
oder  übertreffen  sie 
manchmal  die  Beeren 
einer  Weinrebe:  da 
sie  oft  sehr  dicht 
stehen  und  ein  röt- 
lich-blaues Kolorit 
durchscheinen  lassen, 
können  sie  nach  sau- 
berer Entfernung  aus 
dem  Körper  der  da- 
mit Behafteten  einer 
reifen  Bozener  Wein- 
traube ähneln.  Das 
Gewicht  solcher  ins 
Riesenhafte  ausge- 
dehnten Cystennieren 

kann  ganz  Übermäßig     gegebenen  Cystenniere  des  Menschen.  (Präp.  des  p.  a.  I. 
erscheinen.  Kaufmann  Innsbruck.) 
gibt    Gewichte  von 
3000  -  3500    g  (für 

beide  Nieren)  an,  ich  fand  in  einem  Fall  das  Gewicht  einer  Cysten- 
niere, die  im  Henke- LuBARscHSchen  Handbuch  der  spez.  pathol. 
Anatomie  und  Histologie  Bd.  6  S.  23  abgebildet  ist,  2000  g  schwer. 
Die  Länge  solcher  Cystennieren  ist  bis  zu  30  cm  befunden  worden. 
So  erklärt  sich  auch  der  Name  „Fetale  Riesennieren",  welchen  man 
solch  unförmigen  Cystennieren  gegeben  hat. 

Daneben  kommen  auch  normale  große  Cystennieren  (Fig.  44)  und 
hypoplastische  Cystennieren  vor. 

Eine  Abgrenzung  der  hypoplastischen  Cystenniere  von  der  hypoplastischen 
Niere  mit  Cystenbildung  läßt  sich  scharf  nicht  durchführen.  Das  erscheint  auch 
kaum  mehr  nötig,  da  gerade  für  diese  Formen  die  dysontogenetische  Natur  am 
wenigstens  umstritten  ist.  Freilich  haben  für  manche  derartige  Vorkommnisse 
einige  Gelehrte  die  Bezeichnung  „Cystennieren"  angefochten,  weil  die  Cysten- 
bildung nicht  das  Auffallendste  oder  Wesentlichste  im  Rahmen  der  gesamten 
hypoplastischen  Gewebsmißbildung  der  fraglichen  Organe  sei.    Berner  hat  auf 


Fig.  43.    Schnittbild    der    in  Fig.  42  wieder- 
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Grund  der  Durcharbeitung  eines  reichhaltigen  und  vielgestaltigen  Materials  eine 
Scheidung  in  „eigentliche"  und  „uneigentliche"  Gystennieren  verworfen.    Er  hält 


Fig.  44.    Menschliche  Cystenniere.    (Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 


den  gemeinsamen  Umstand  der 
Fehlentwicklung  ihrer  Entstehung 
für  maßgebend  und  rechnet  selbst 
eine  Niere  mit  mehreren  großen 
solitären  Cysten  hierher,  dabei  kann 
er  sich  auf  den  Befund  von  Lust 
berufen,  der  bei  ein  und  demselben 
Menschen  in  der  einen  Niere  eine 
einzige  große  Cyste  fand,  während 
die  andere  eine  typische  Cystenniere 
war.  Kann  man  also  auch  nicht 
zwischen  Formen  der  angeborenen 
Cystenniere  scheiden,  so  muß  man 
doch  in  Frage  ziehen,  wie  das 
Dyckerhoff  und  Fr.  Schaeffer 
getan,  ob  Teile  von  Cysten nieren 
auf  ektatische  Lymphräume  in  den 
Nieren  zurückzuführen  sind. 

Oben  wurde  schon  über 
die  Größe  der  Cysten- 
niere ein  Vermerk  gemacht. 
Es  sei  hier  betont,  daß  auch 
im  fetalen  Leben  ganz  uner- 

Fig.  45.  Riesige  Cystennieren 
einer  schwer  mißbildeten  mensch- 
lichen Frucht.  Hochstand  des 
Zwerchfells.  Laereanomalie  des  Dar- 
mes und  der  Milz.  Exencephalo- 
cele  parietooccipitalis.  Klumpfüße. 
(Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 
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hörte  Größenentwicklung  solcher  Nieren  vorkommt;  sie  können  den 
Bauch  so  übermäßig  ausdehnen,  das  Zwerchfell  hochdrängen,  die 
vordere  Leibeswand  vortreiben,  die  Entwicklung  benachbarter  Organe 
ungünstig  beeinflussen,  daß  nicht  nur  mit  einem  postfetalen  Leben 
solcher  Früchte  nicht  zu  rechnen  ist,  sondern  daß  in  derartigen 
Cystennieren  ein  schwer  oder  gar  nicht  zu  überwindendes  Hindernis 
für  die  Geburt  besteht  (Figg.  45  u.  46). 

Die  Vorkommnisse 
zeigen  bereits,  daß  die 
Cystennieren  in  ihrer 
Größe  nicht  etwa  vom 
Alter  ihrer  Träger  ab- 
hängig sind;  es  kommen 
übrigens  zwerghafte  Nie- 
ren mit  multiplen  Cysten 
auch  bei  größeren  Kin- 
dern und  bei  Erwachse- 
nen vor  (Lit.  bei  G.  B. 
Gruber). 

Die  Hohlräume 
der  Cystennieren 
sind  recht  variabel.  Sehen 
die  riesigen  Cystennieren 
neugeborener  Kinder  und 
Feten  oftmals  in  der 
Gleichmäßigkeit  ihrer 
Bläschen  einem  ziemlich 
feinporigen  Schwamm 
gleich,  woher  die  Be- 
zeichnung „Schwamm- 
nieren" (Fig.  47),  so 
können  andrerseits  — 
namentlich  bei  älteren 
Cystennierenträgern  — 
die  blasigen  Hohlräume 
kammerartig  erweitert 
erscheinen  (Fig.  48). 

Die  Form  der 
Cysten  wird  auch  von 
ihrer  Lage  beeinflußt; 
sie  ist  im  äußersten 
Gewebe  der  Nieren  oft 
kugelig  oder  kugelscha- 
lenförmig,  wenn  auch 
ungleich  an  Größe  und 
in  der  Farbe  ihres  In- 
halts. In  der  Markzone 

hingegen  sind  die  Cysten  oft  mehr  länglich;  sie  können  auch  bukett- 
förmig  oder  rosenkranzartig  aneinandergereihten  oder  wurstförmig 
gekrümmten  Blasen  gleichen.  Eine  Regel  solcher  Anordnung  läßt  sich 
aber  nicht  aufstellen. 

Aschoff  hat  die  in  Fig.  49  wiedergegebene  Cystenniere  beobachtet,  welche 
u.  a.  auch  Berner  für  seine  Studien  gedient  hat.    (Vgl  Fig.  110  bei  Berner!) 


Fig.  46.  Cystennieren  bei  einem  6  Monate 
altem  abortierten  Pferdefetus.  Die  kolossal  ver- 
größerten Nieren  haben  die  Baucheingeweide  stark 
verschoben.  (Fall  von  Magnusson  nach  Hen 
schen.)  Stark  verkleinerte  Abbildung.  Der  Fetus 
maß  55  cm.  Die  Nieren  wogen  1260  und  1270  g 
(gegenüber  50  und  75  g  der  Norm). 
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Die  meisten  Cysten  bilden  hier  eine  Zone,  welche  UDgefähr  der  Grenze  zwischen 
Kinde-  und  Marksubstanz  entsprach;  ein  Teil  fand  sich  auch  in  der  Tiefe  der 
Markstubstanz,  während  die  oberflächliche  Kindenschicht  keine  Cysten  aufwies: 
erst  mikroskopisch  ließen  sich  auch  in  der  Rindenschichte  Cysten  —  rieben  sonstigen 
Zeichen  der  Gewebsmißbildung  feststellen.  Nach  Fr.  Schaefer  sind  Cysten  an 
der  Grenze  von  Mark  und  Kinde  meist  Lymphcysten.  Cysten  im  Nierenmark 
wurden  auch  von  Beitzke  beschrieben. 

Uebrigens  kommen  auch  sonst  noch  partielle  Cystennieren  vor.  d.  h. 
Harndrüsen,  in  denen  nur  ein  Kenculus  befallen  erscheint.  Eine  solche  Fehl- 
bildung hat  R.  Meyer  beim  erwachsenen  Menschen  beobachtet  (Brakemanjc). 
Jaeggy  sah  ebenfalls  die  Cystenbildung  auf  einen  Renculus  beschränkt.  Dtjreach 
beobachtete  Cystenbildung  zwischen  den  Reneuli  in  bindegewebiger  Umgebung. 

Auch  der  Cystennierenfall 
von  Fr.  Schaefer  war 
ausgezeichnet  durch  Be- 
schränkung der  Fehlbil- 
dung auf  einen  umschrie- 
benen Bezirk. 

Das  Nieren- 
becken verdient  bei 
Betrachtung  von  Cy- 
stennieren volle  Auf- 
merksamkeit. Es  wird 
in  Cystennieren  höhe- 
ren Grades  durch  die 
benachbarten,  blasig 
ausgebildeten  Gewebs- 
abschnitte  oft  einge- 
engt und  selbst  schein- 
bar von  Cysten  er- 
füllt. Auf  den  ersten 
Anblick  sieht  es  ge- 
legentlich aus,  als  wäre 
ein  Nierenbecken  über- 
haupt nicht  vorhanden: 
dies  trifft  insbeson- 
dere für  Cystennieren 
der  Feten  und  Neu- 
geborenen zu;  hier 
kommen  Verenge- 
rungen, ja  Ver- 
ödung des  Ni  e- 
renbeckens  und 
des  Ureters,  be- 
sonders bei  hypoplastischen  Cystennieren  vor.  Lange,  Gg.  B.  Gruber 
und  Best  haben  gerade  bei  sireniformen  Mißbildungen  solche  Fehler- 
differenzierung der  Nieren  mit  Harnleiterverödung  oder  -Mangel  fest- 
gestellt. Man.  hat  die  bindegewebige  Verödung  der  harnleitenden 
Abschnitte  als  Ausgangspunkt  für  eine  Erklärung  der  Cystennieren 
als  Retentionserscheinung  nach  entzündlich  veranlaßter  Verschwielung 
der  Markpapillen  benützt  (Rtjd.  Virchow).  Aber  schon  der  Umstand, 
daß  bei  Erwachsenen  mit  riesenhaften  Cystennieren  das  Nierenbecken 
wohlerhalten  und  die  harnleitende  Funktion  nicht  gestört  erscheint, 
spricht  gegen  die  genetische  Vorstellung  im  Verlauf  einer  „fibrösen 
Pyel  opapil litis"  Verchows. 

Der  Blaseninhalt  von  Cystennieren  läßt  die  gleiche  Be- 


Fig.  47. 
menschlichen 


Feinporige  Cystennieren 
Fetus.    (Präp.  des  p.  a.  L 


von  einem 
Innsbruck.) 


Anatomie  der  Cvstennieren. 


201 


urteiluDg  zu,  wie 
worden  ist.  Vom 


sie  oben  für  die  solitären  Einzelcysten  gegeben 
Inhalt  der  Cysten  hängt  auch  ihre  Farbe  ab;  er 


kann  dünn  wie  Wasser  und  hell  wie  Urin,  kann  aber  auch  dunkel, 
honigartig,  dick,  ja  breiig  oder  gallertähnlich  und  leimartig  erscheinen. 
Durch  Kalkniederschlag  wird  er  körnig,  Cholesterinebeimengung  läßt 
ihn  glitzern.  Manchmal  ist  der  Inhalt  blutig  rot,  oft  infolge  Ver- 
änderung des  Blutfarbstoffes  mehr  braun-  bis  gelbrot.  Die  Blutungen 
erfolgen  durch  Spannungsrisse  in  den  Scheidewänden.  Genaue  Be- 
trachtung der  Cysten- 
wände  läßt  diese  selbst 
sehr  oft  wieder  mit 
kleinsten  Bläschen  be- 
setzt erkennen.  Mi- 
kroskopisch findet 
man  im  Blaseninhalt 
abgestoßene  Epithel- 
zellen, Erythrocyten 
in  Blutungsfällen,  so- 
dann wohl  auch  Leu- 
kocyten  und  eigen- 
artige, rosettenartige 
Körperchen  von  run- 
der bis  buckeliger  und 
strahliger  Form.  Sie 
können  von  schaliger, 
hyaliner  Hülle  um- 
geben sein.  Ihre  Größe 
schwankt  zwischen  5 
und  50  Mikromilli- 
metern,  die  Außen- 
schale mißt  5  —  50 
Mikren.  Man  hielt 
sie  für  Leucinkugeln 
(Pawlowski  und  Le- 
jars),  jedoch  handelt 
es  sich  um  zusammen- 
gebackene, veränderte 
rote  Blutzellen  und 
Epithelien  (Chotinsky 
und  Hein).  Gelegent- 
lich wurde  der  dia- 
gnostische Wert  sol- 
cher Körperchen  (Pro- 
bepunktion I)  erwähnt. 
Dunger  fand  sie  aber 

auch  in  einzelnen  Harncysten.  (Lit.  bei  Gg.  B.  Gruber.)  Singer  gibt 
an,  in  den  cystischen  Bläschen  eines  Neugeborenen  Harnstoff,  Harn- 
säure, Kreatinin  und  Chloride  gefunden  zu  haben. 

Das  mikroskopische  Bild  der  Cystennieren  ist  von 
zahlreichen  Untersuchern  geschildert  worden.  Es  seien  hier  zunächst 
nur  die  Namen  Nauwerck  und  Hufschmied,  v.  Kahlden,  I.  Springer, 
Ribbert,  Erich  Meyer,  Busse,  Gotth.  Herxheimer,  Ruckert,  Berner, 
Dünger,  Fr.  Schaeeer  und  Brakemann  genannt.    Es  würde  zu  weit 


Fig.  48.  Cysten niere  eines  Schweines; 
(Nach  Joest  bei  Henschen.) 


verkleinert. 
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gehen,  in  die  Einzelheiten  ihrer  Schilderungen  einzutreten.  Das 
Wesentliche  kommt  bei  Besprechung  der  genetischen  Anschauung  der 
Cystennieren  an  und  für  sich  noch  zur  Sprache.  Vor  Behandlung 
der  ätiologischen  Ueberlegungen  zur  Frage  der  Cystennieren  ist  aber 
noch  ihre  Häufigkeit,  Geschlechts-  und  Altersverteilung 
zu  berücksichtigen. 

Cystennieren  sind  keine  seltenen  Vorkommnisse.  Naumann  zählte 
unter  10  177  Sektionen  14  bilaterale  und  2  unilaterale  Fälle,  während 
in  Mainz  an  3500  Leichen  8  doppelseitige  Cystennieren  gefunden 
worden  sind.  Henry  Bugbee  und  Martha  Wöllstein  geben  an,  bei 
einer  Zusammenstellung  von  4903  Leichenöffnungen  an  Kindern 
20mal  Cystennieren  gefunden  zu  haben  (=  0,4  Proz.);  davon  hätten  15 
die  kleine  Form  aufgewiesen  (Journ.  of  the  Americ.  Med.  Assoc, 
Vol.  LXXX1II,  1924,  p.  1887). 


Fig.  49.  Cystenniere;  vorwiegend  Markcysten  mit  bräunlichem,  kolloidalem 
Inhalt.    (Nach  Aschoff.) 


Die  Geschlechtsbeteiligung  am  Vorkommen  der  Cystennieren 
wird  verschieden  beurteilt.  Angeblich  übertreffen  die  Männer  in  diesem  Punkt  das 
weibliche  Geschlecht  bedeutend  (W.  Ebstein).  Dagegen  scheinen  die  Frauen  eher 
Anlaß  zum  operativen  Eingreifen  wegen  Cystennieren  zu  geben.  Schmieden  zählte 
unter  22  infolge  Cystennieren  operierten  Kranken  18  Frauen  und  4  Männer,  Al- 
barran  und  Imbert  haben  das  Verhältnis  zugunsten  des  weiblichen  Anteiles  wie 
35  zu  4  angegeben.  Nach  Lejars  und  nach  Michalowicz  ist  die  Verteilung  der 
Cystennieren  auf  beide  Geschlechter  gleich. 

Ueber  das  Alter  der  Cystennierenträger  finden  sich  bei  Gottlieb 
und  bei  Sieber,  der  die  2  ersten  Lebensjahrzehnte  unberücksichtigt  ließ,  Angaben. 
Gottlieb  zitiert  eine  Statistik  von  Stromberg  und  Brin  folgenden  Inhalts: 

Cystennieren  fanden  sich  in  219  Fällen,  und  zwar  trafen  davon 
68  auf  Neugeborene  und  Kinder  bis  zu  1  Jahr, 
11    „    Jugendliche  von  1  bis  zu  20  Jahren, 

46    „    Erwachsene    „  21   „    „  40  „ 

94  41  60 

Siebers  Feststellung  ergibt  nachstehende  Liste: 

im  Alter  von  20  -  29  Jahren  fand  er  26  Cystennierenträger, 

30-39      „        „     „  22 


40—49 
50-59 
60-69 
70—79 
80-89 


67 
40 
10 
6 
2 


Statistik  und  Wesen  der  Cystennieren. 
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Nach  Ritchie,  den  Tow  zitiert,  wurden  noch  bei  88-Jährigen  Cystennieren 
gefunden. 

Diese  Angaben  sind  größtenteils  aus  Erfahrungen  in  chirurgischen  Kliniken 
gewonnen;  daher  vielleicht  etwas  einseitig.  Der  pathologische  Anatom  sieht  in 
der  Cystenniere  kein  so  erhebliches  Vorkommnis,  als  daß  er  jeden  derartigen  Be- 
fund veröffentlichte.  Würde  dies  geschehen,  dann  müßte  sich  eine  größere  Statistik 
mit  mehr  Genauigkeit  ergeben,  und  zwar  würden  sich  die  Zahlen  —  auch  der 
hohen  Lebensalter  —  vermehren. 

Man  hat,  wie  gesagt,  früher  eine  strenge  Scheidung  versucht  zwischen  den 
Cystennieren  der  Neugeborenen  und  denen  der  Erwachsenen.  Man 
glaubte  ja,  für  sie  eine  mindestens  teilweise  verschiedene  Pathogenese  annehmen 
zu  müssen;  auch  verfügte  man  nicht  über  Cystennierenbefunde  bei  Kindern  und 
Menschen  im  Jünglingsalter.  Jedoch  ist  inzwischen  diese  statistische  Lücke  aus- 
gefüllt, wie  die  Zusammenstellungen  von  Albarran-Imbert,  von  Stromberg 
und  Brix,  und  von  Sieber  erkennen  lassen. 

Meist  treten  die  Cystennieren  doppelseitig  auf.  Es  kommt  aber  auch 
die  einseitige  Cystenniere  bei  wohlgebildetem  Organ  der  anderen  Seite  vor.  Sieber 
hat  9  solche  Fälle  gegenüber  150  Feststellungen  doppelseitiger  Cystennieren  gezählt; 
dabei  überwog  die  linke  Seite.  Oft  zeichnen  sich  die  Träger  von  Cystennieren 
auch  noch  durch  cystische  Verbildungen  der  Leber  aus,  sehr  selten  durch 
polycystische  Pankreasentwicklung  (Wackerle,  Texjschee). 

Eine  übersichtliche  historiographische  Darstellung  über  die  Er- 
klärungsversuche des  Werdens  der  Cystennieren  hat 
Dunger  gegeben;  dort  ist  auch  die  umfangreiche  Literatur  einzusehen. 

1)  Entzündung s-  und  Retentionstheorie  der  Cysten- 
nieren. Man  hatte  schon  frühzeitig  in  Cystennieren  eine  unge- 
wöhnlich starke  in  der  Cystennachbarschaft  lokalisierte  Zunahme  des 
Nierenstützgewebes  erkannt.  Die  erste  Annahme,  daß  aus  Wucherungen 
der  Bindegewebselemente  direkt  die  Blasenbildungen  entstünden  (Beck- 
mann, Erichsen,  Hertz)  wich  bald  der  Anschauung,  daß  eine  Abfluß- 
behinderung des  Urins  Ursache  für  eine  cystöse  Erweiterung  der 
Harnkanälchen  sei.  Diese  Sperre  im  Abflußgebiet  stellte  sich  Fre- 
richs  in  Form  von  Eiweißzylindern  vor.  Klein,  Rosenstein,  Brigedi 
und  Severi  dachten  an  Blutgerinnselbildung  in  den  BowMANSchen 
Kapselräumen,  Botjillaud  und  Lehmann  beschuldigten  einen  Ver- 
schluß der  terminalen  Sammelrohrabschnitte  etwa  durch  Kalksalze 
oder  Harnsäurekrusten.  Dieser  Ansicht  huldigte  ursprünglich  auch 
R.  Virchow,  verließ  sie  aber  später  zugunsten  der  Annahme,  es  ent- 
stünde eine  Atresie  der  Sammelröhren  an  den  Papillenspitzen  der 
Markkegel  durch  Schrumpfung  des  ursprünglich  entzündlich  ver- 
mehrten interstitiellen  Bindegewebes. 

Es  konnte  die  Erklärung,  daß  infolge  Unterbrechung  der  Harnleitung  im 
Sammelrohrgebiet  cystische  Erweiterung  der  Harnkanälchen  eintrete,  wohl  Be- 
achtung beanspruchen;  ja  sie  mag  für  manche  Cystenbildung  in  den  Nieren 
durchaus  richtig  sein.  Jedoch  war  die  von  Bud.  Virchow  und  von  Arnold  be- 
hauptete Voraussetzung  unrichtig,  daß  jene  Sammelrohr- Unterbrechung  einer  fetalen 
sklerosierenden  Entzündung  der  Nierenpapillen  oder  des  Nierenbeckens  zu  ver- 
danken sei.  Gleichwohl  ist  diese  Theorie  namentlich  für  die  Cystennieren  der 
Neugeborenen  viel  in  Anspruch  genommen  worden  und  auch  auf  die  Verhältnisse 
beim  Erwachsenen  übertragen  worden  (Thorn). 

Wenn  man  nun  auch  liest,  daß  Pousson  und  Ferron,  abgesehen 
von  der  eigentlichen  polycystischen  Nierenveränderung,  eine  „falsche 
Cystenniere"  mit  nephritischer  Herkunft  der  blasigen  Erscheinungen 
im  Bereich  des  Parenchyms  heute  noch  anerkennen,  oder  daß  sich 
Brongersma  für  die  Erklärung  der  Cystennieren  erwachsener  Menschen 
wieder  auf  Thorn  stützt,  dann  kann  das  doch  nicht  für  eine  wesent- 
liche Stütze  der  Theorie  der  Cystennierenbildung  durch  Retention 
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auf  Grund  entzündlicher  Vorgänge  gelten.  Hier  liegt  nur  der  lange 
Nachhall  einer  ehemals  weit  anerkannten  Lehre  vor. 

Zwischen  dieser  Theorie  und  der  folgenden,  welche  in  der  Cysten- 
niere  eine  geschwulstartige  Neubildung  ersehen  will,  steht  eine  eigen- 
artige Meinung,  welche  von  Sabourin,  Cornil  und  Brault  vertreten 
worden  ist,  nämlich  die  Meinung,  daß  es  infolge  einer  primären 
Sklerose  des  interstitiellen  Nierengewebes  zu  einer  Epithelumbildung 
komme,  diese  aber  führe  zu  reichlicherer  Sekretion  und  bewirke  so 
Zunahme  der  Hohlräume.  In  Sabourins  Auffassung  von  einem  meta- 
typischen Geschehen  am  Epithel,  das  zunächst  passiv  verändert  werde, 
dann  aktiv  in  Wucherung  gerate  und  zur  Blasenbildung  schreite, 


Fig.  50.  Schnittbild  aus  der  Cystenniere  eines  Neugeborenen.  Cysten  im 
Mark  und  Rindenbereich;  fast  völliges  Fehlen  von  Glomeruluscysten.  (Nach  Berner.) 

darf  man  vielleicht  den  frühesten  Wegweiser  zur  Geschwulsttheorie 
der  Cystennieren  erblicken. 

2)  Die  Neubildungstheorie  der  Cystennieren  stammt 
wohl  von  Michalowicz,  der  sie  vermutungsweise  angedeutet  hat. 
Dagegen  haben  Brigidi  und  Severi  in  erweiterten  Harnkanälchen  an- 
gehäufte Epithelien,  ja  solide  Epithelzapfen  mit  konzentrischer  Zell- 
anordnung gesehen;  dadurch  veranlaßt,  stellten  sie  die  Lehre  von 
einer  neoplastischen  Cystennierengenese  auf.  Chotinsky  sah  in  den 
Cysten  epitheliale  Leistenbildungen,  andererseits  kleine,  solide  Epithel- 
kugeln, ferner  Verdickungen  der  Membranae  propriae  der  Harn- 
kanälchen. Phxlippson  erwähnte  papillomartige  Bildungen  im  Cysten- 
bereich.  Mit  diesen  Forschern  haben  Homey  und  Lejars,  vor  allem 
aber  Nauwerck  und  Hufschmied    den  Adenocystomcharakter  der 
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Cystennieren  vertreten.  Ihnen  fielen  Sproßbildungen  auf,  welche 
nicht  nur  die  gewundenen,  sondern  auch  die  geraden  Harnkanälchen 
in  Mark  und  Rindenschicht,  sowohl  innerhalb  bindegewebig  hyper- 
plastischen Gebietes  als  im  Bereich  gewöhnlich  beschaffenen  Stromas 
auszeichneten.  Die  Sprossen  saßen  als  solide  Epithelzapfen  den  Harn- 
kanälchen  auf.  Epithelhaufen  an  Stelle  von  Harnkanälchen,  epitheliale, 
zum  Teil  papilläre  Wucherung  im  Bereich  der  Harnkanälchen  — 
manchmal  vereint  mit  Bindegewebswucherung  -  stützten  die  neo- 
plastische Erklärung.  Die  Cystenbildung,  so  sagten  sie,  würde  wohl 
nur  zum  geringsten  Teil  durch  Retention  bedingt.  Transsudatbildung 
spielte  frühzeitig  eine  Rolle.  In  den  Cysten  stellten  die  Autoren  zer- 
fallene Leukozyten  und  Epithelien  fest.  v.  Kahlden  bestärkte  diese 
Anschauungsweise,  indem  er  noch  weitere,  eigenartige,  an  Verhältnisse 
des  Ovarialkystoms  erinnernde  Befunde  erhob,  nämlich  schlauchartig, 


c 


Fig.  51a  u.  b.  Zwei  Schnitte  aus  einer  Serie  von  der  Cystenniere  jenes  Neu- 
geborenen, welchem  auch  die  Abb.  50  entstammte.  Verschiedene,  anscheinend  ab- 
geschlossene Cystenräume  (C)  entpuppen  sich  im  Lauf  der  Serie  als  Teile  eines  bald 
mehr  bald  weniger  cystisch  aufgetriebenen  Kanälchensystems;  sie  sind  durch  nicht 
erweiterte  Kanälchenstrecken  verbunden.    (Nach  Berner.) 


hochzylindrisch  epithelisierte  Bildungen  mit  basal  gestellten  Zellkernen. 
Auch  fand  v.  Kahlden  in  seinen  Fällen  das  Zwischengewebe  wenig 
gleichmäßig  entwickelt,  oft  schleimgewebsähnlich,  oft  ungemein  gefäß- 
reich. Fettgewebe,  das  reich  an  Gefäßbildungen  war  und  geradezu 
kavernomartig  aussah,  wurde  ebenfalls  angetroffen,  so  daß  an  eine 
Kombination  von  Geschwulstanteilen  verschiedener  Gewebe,  an  eine 
Mischform  gedacht  werden  konnte.  Im  Fall  der  Cystennieren  eines 
Neugeborenen  gaben  die  einem  intrakanalikulären  Mammafibrom 
ähnelnden  Bildungen,  welche  durch  Einflechtungen  von  Schleimgewebe 
und  gefäßreichen  Fettgewebe  ebenfalls  ausgezeichnet  waren,  Anlaß  zur 
Bezeichnung  Myxofibroadenoma  renis. 

Diese  Kystomtheorie  der  Cystennieren  hat  mannigfachen  Anklang 
gefunden,  wenn  sie  auch  nicht  für  alle  Fälle  als  zutreffend  gebilligt 
worden  ist  (Witte,  v.  Mittach,  Borst).  Auch  Staemmler  und  Berner 
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sehen  einen  Wachstumsexzeß  im  Falle  mancher  Cystennieren  als  not- 
wendig für  die  restlose  Erklärung  ihres  Wesens  an,  wenn  sie  im 
übrigen  auch  den  dysontogenetischen  Charakter  solcher  Erscheinungen 
nicht  leugnen  wollen,  ja  geradezu  vertreten.  Von  Interesse  ist 
übrigens,  daß  v.  Kahlden  auf  das  oft  gesehene  Zusammentreffen  von 
Cystennieren  und  Cystenleber  frühzeitig  hingewiesen  hat;  daran 
knüpfte  er  die  Meinung,  es  könnte  die  Anlage,  ja  ein  gewisser  Ent- 
wicklungsgrad der  Cystennieren  angeboren  sein. 

3)  Die  Mißbildungstheorie  der  Cystennieren  ist  viel 
älter,  als  man  im  allgemeinen  anzunehmen  pflegt.    Sie  ist  1856  von 


Fig.  52.  Schnittbild  aus  der  Cystenniere  eines  7  Monate  alten  Fötus.  Große 
und  kleine  unregelmäßige  Cysten  liegen  in  losem  Bindegewebe  eingelagert,  das 
außerdem  zahlreiche  Glomeruli  mit  atypischen  Harnkanälchen  aufweist.  Die  Cysten 
sind  als  Glomeruluscysten,  d.  h.  als  Wucherungsprodukte  des  kubischen  Epithels 
im  äußeren  Blatt  der  BowiiANschen  Kapsel  anzusprechen,  wie  Fig.  53  genauer 
dartut.    (Nach  Berner.) 

Wilke  erstmalig  ausgesprochen  worden.  Rindfleisch,  Köster,  Hanau 
und  Shattok  leisteten  ihm  Gefolgschaft;  freilich  gingen  die  formal- 
genetischen Vorstellungen  jener  Forschungen  auseinander  und  gelten 
heute  als  überholt.  (S.  nähere  Einzelheiten  bei  Gg.  B.  Gruber  im 
Handbuch  v.  Henke-Lubaesch,  Bd.  VI,  1.  Teil,  S.  30!).  Im  wesent- 
lichen verdanken  wir  Hillebrand  den  ersten  Versuch,  die  Entstehung 
der  Cystennieren  auf  Unregelmäßigkeiten  in  der  dualistischen  Nieren- 
gewebsbildung  zurückzuführen. 

Eine  Verschmelzungsbehinderung  der  zur  Verwachsung  bestimmten 
Kanälchenabschnitte  bedinge  so  schwere  Unregelmäßigkeiten,  daß  dann, 
wenn  die  Glomeruli  anfingen  zu  sezernieren,  kein  Abfluß  für  das  Se- 
kret möglich  sei,  das  Bindegewebe  gereizt  würde  und  zu  wuchern  an- 
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finge.  Rubbert,  der  im  wesentlichen  dieser  Anschauung  beitrat,  ließ 
von  Jenny  Springer  die  Cystenbildung  nicht  allein  durch  den  Druck 
einer  Retention  von  Harnsekret,  sondern  vor  allem  durch  aktives 
Wachstum  der  Cystenwand  bedingt  erklären. 

In  einem  vielgenannten  Vortrag  vor  der  deutschen  pathologischen  Gesellschaft 
1899  hat  Eibbert  an  einer  mißgebildeten  Frucht  mit  hydronephrotischen  und  zu- 
gleich cystisch  verbildeten  Nieren  die  Mißbildungsnatur  solcher  blasig  veränderten 
Ausscheidungsdrüsen  erläutert.  In  seinem  Fall  waren  die  Schleifenschenkel  und 
die  gewundenen  Harnkanälchen  nicht  vorhanden;  die  Trennung  der  aufeinander 
angewiesenen  Systeme  wurde  dauernd.  „Aus  den  wachsenden  Glomeruli  entwickelte 
sich  die  eine  Gruppe  von  Cysten,  aus  den  Enden  der  Sammelröhren  die  andere." 
Ribbert  fußte  also  auf  der  dysontogenetischen  Betrachtungsweise  dieser  Erschei- 
nungen, gestand  aber  zu,  daß  die  in  ihrer  Entwicklung  gestörten,  nicht  physio- 
logisch zusammengeflochtenen  Gewebe  auf  eigene  Faust  wüchsen  und  tumorartige 
Bildungen  hervorbringen  könnten,  was  besonders  ins  Auge  fiele,  wenn,  wie  bei  der 
oben  zitierten  Beobachtung  Krönleins,  nur  ein  Teil  der  Nierenanlage  sich  so  ent- 
artet entwickelte.  Damit  hat  Ribbert  die  Mißbildungstheorie  und  die  Geschwulst- 
theorie der  Cystennierenentste- 
hung  in  einer  erträglichen  Art 
vereinigt. 

Zahlreiche  Forscher 
haben  sich  dieser  Theorie 
angeschlossen  (Wiegand, 
E.  Meyer,  Schenke,  Beck, 
Vaerst,  Ruckert,  Busse, 
Dunger,  G.  Herxheimer, 
v. Meyenburg u. a.).  Immer- 
hin sind  die  Vorstellungen 
über  Einzelheiten  des  dys- 
ontogenetischen Geschehens 
nicht  einheitlich,  können 
es  auch  wohl  nicht  sein, 
wenn  man  den  ständigen 
genetischen  Szeneriewech- 
sel in  der  sich  bildenden 
Nachniere  bedenkt,  dessen 

verwickelte  Einzelheiten  wie  in  Fig-  ^2.  Starke  Vergrößerung.  Bildung 
Wir      den      Studien      von     ™n  Glomeruluscysten.    G  Glomerulue    E  Aty- 

Kc  piscnes  Epithel  der  BowMANschen  Kapsel.  (Aach 

upffer,    Schreiner,  Berner.) 
Stoerk,  Felix,  Kampmeier 
hauptsächlich  verdanken. 

Ribbert  ersah  als  Grund  der  Fehlbildung  eine  Unstimmigkeit  in  der 
Topik  des  Wachstumsgeschehens.  Busse  zog  die  Anschauung  vor,  es 
handle  sich  einfach  um  ein  Stehenbleiben  der  Differenzierung  auf  embryonaler 
Stufe,  in  der  eine  viel  massigere  Anwesenheit  von  Stiitzgewebe,  ja  selbst  von  glatter 
Muskulatur  neben  nestartiger  Anordnung  kümmerlicher  Harnkanälchen  und  Glo- 
meruli vorkomme.  Die  Trennung  der  Glomeruli  und  Tubuli  durch  breite  Binde- 
gewebssepten,  die  Ausstattung  der  verzerrt  ausgebildeten  Glomeruli  mit  kubischen 
Epithelien,  ungewöhnliche  Inseln  und  Züge  eines  fibro-muskulären  Gewebsanteils 
(oftmals  als  Umscheidung  von  epithelialen  Gängen),  Cystenwandungen  mit  Muskel- 
einschlag —  all  das  seien  nur  Zeichen  einer  Hemmungsbildung.  Aschoff  hat 
Busse  zugestimmt.  In  6einem  Lehrbuch  der  pathologischen  Anatomie  nennt  er  die 
Cystenniere  unter  Anlehnung  an  Staemmler  „eine  einfache  Gewebsmißbildung 
mit  begrenztem  sekundären  Wachstum,  seltener  mit  stärkerem  geschwulstartigen 
Wachstum". 

Ivar  Broman  hat  theoretisch  vier  Möglichkeiten  der  Entstehung 
von  Cystennieren  durch  Entwicklungshemmung  angegeben,  nämlich : 


Fig.  53.    Schnitt  aus  der  gleichen  Niere 
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1)  eine  Persistenz  metanephrogener  Zellenbläschen, 

2)  ein  dauerndes  Getrenntbleiben  der  S-förmigen  Kanälchen  gegen- 
über den  Sammelröhren, 

3)  Abschnürung  der  zuerst  angelegten  Harnkanälchen  von  Sammel- 
röhren niedriger  Ordnung,  ohne  daß  später  eine  Verbindung  mit 
Sammelröhren  höherer  Ordnung  einträte, 

4)  verspätete,  unregelmäßige  und  nicht  zu  einheitlicher  Lichtung 
führende  Lumenbildung  in  den  metanephrogenen  Zellkugeln  bzw.  Zell- 
strängen. 

Berner  erkennt  die  Punkte  1,  2  und  4  von  Ivar  Bromans  Ueber- 
legung  an.  Die  3.  Möglichkeit  leugnet  er.  Bernres  Material  war 
offenbar  nicht  jung  genug,  zu  weit  entwickelt,  als  daß  es  die  Richtig- 
keit der  ganzen  BROMANSchen  Thesen  hätte  erweisen  lassen.  Mir 
scheint  aber,  daß  gerade  die  Ausführungen  und  Präparate  von  Kamp- 


Fig.  54  a  u.  b.  Schnittbilder  aus  der  Cystenniere  eines  Erwachsenen,  a  Un- 
reife drüsige  Strukturen  links  im  Bild;  daneben  das  Feld  eines  anscheinend  soliden 
Epithelzapfens.  b  Wohlausgebildeter  Glomerulus  in  der  Mitte;  oben  eine  Bowman- 
sche  Kapselcyste  mit  komprimiertem  Glomerulus.  (Nach  einem  Präparat  des  Ver- 
fassers.) 

meier  deutlich  diese  3.  Möglichkeit  erweist,  daß  geradezu  physio- 
logisch durch  Ablösung  der  Harnkanälchen  von  den  Sammelröhren 
1.  und  2.  Ordnung  und  regressive  Veränderungen  an  diesen  Harn- 
kanälchen Cysten  —  wenn  auch  nur  für  kurze  Zeitspannen  des  fötalen 
Lebens  • —  entstehen.  Diese  Ablösung  und  Verödung  der  Harnkanälchen 
benennt  Kampmeier  als  „Degeneration".  Bleiben  infolge  irgendeiner 
anderen  Bedingung  diese  Cysten  bestehen,  wiederholt  sich  der  Vor- 
gang der  Disjunktion  von  Harnkanälchen  und  Sammelröhren  höherer 
Ordnung,  wachsen  die  blind  gewordenen  Harnkanälchen  weiter,  se- 
zernieren  ihre  Epithelien,  dann  ist  die  notwendige  Folge  ein  Organ, 
durchsetzt  von  mehr  oder  weniger  zahlreichen  Cystchen.  Kampmeier 
sagt:  „Es  ist  denkbar,  daß  nicht  nur  isolierte  Nierencysten,  sondern 
kongenitale  cystische  Nieren,  bei  denen  das  ganze  Organ  einbegriffen 
ist,  ihren  Ausgangspunkt  in  der  Degeneration  der  älteren  Harn- 
kanälchen haben  könnten.    Wenn  alle  Kanälchen,  welche  in  die  An- 


a 


b 
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fangsstadien  der  cystischen  Umbildung  eingetreten  sind,  sich  zu 
gleicher  Zeit  erweiterten,  so  würde  der  anwachsende  Druck  auf  die 
benachbarten  normalen  Kanälchen  ihre  normale  Entfaltung  und  Ver- 
bindungen stören  und  würde  daher  eine  steigende  Anzahl  von  ihnen 
demselben  Schicksal  aussetzen,  bis  die  ganze  Niere  oder  ein  größter 
Teil  davon  ergriffen  ist.  Welcher  Faktor  die  normale  Degeneration 
von  überflüssigen  oder  im  Wege  stehenden  Gewebsteilen  regelt,  ist 
unklar.  Daß  solch  ein  Faktor  besteht,  scheint  aus  der  Tatsache  her- 
vorzugehen, daß  das  abnorme  Wachstum  von  Gebilden,  die  normaler- 
weise verschwinden,  Verminderung  erfahren  oder  passiv  bleiben  sollten, 
nicht  nur  in  einem,  sondern  in  mehreren  Organen  angetroffen  werden 
können,  wie  durch  das  häufige  Vorkommen  von  Nieren-,  Leber-,  Pan- 
kreas- oder  Genitalcysten  bei  ein  und  demselben  Individuum  bezeugt 
wird."  (Kampmeier.) 

Hook  und  Kallius  wiesen  bei  Bearbeitung  einer  Vereinigung 
von  Cystennieren  und  angeborener  Zwerchfellslücke  darauf  hin,  daß 
die  KAMPMEiERSchen  Befunde  das  AVerden  von  Cystennieren  auch 
ohne  Rücksicht  auf  die  dualistische  Nierenentstehung  begreifen  lasse. 
Ich  glaube  nicht,  daß  deshalb  die  Meinung  von  Felix  oder  von  Ivar 
Broman  Widerspruch  verdient,  nämlich  die  Meinung,  daß  der  kompli- 
zierte Verbindungsvorgang  zwischen  Harnkanälchen  und  Sammelrohr- 
system  überhaupt  eine  Erklärungsmöglichkeit  für  die  Entstehung  von 
Cystennieren  gebe.  Nach  allem  zu  schließen,  dürften  wohl  eine  Reihe 
formalgenetischer  Vorgänge  bzw.  Störungen  derselben  während  der 
Nierenentwicklung  zum  gleichen  Ende,  zur  Cystenbildung  führen. 

Auch  die  Deutung  von  Fr.  Schäfer  greift  auf  die  dualistische  Genese  der 
Nieren  zurück.  In  einem  ihrer  Fälle  soll  infolge  einer  in  bestimmten  Ausmaßen 
vorhandenen  Unzulänglichkeit  der  ureteralen  Endsprossen  eine  Vereinigung  der 
beiden  Bildungskomponenten  für  das  Nierengewebe  unterblieben  sein.  Es  habe 
aber  der  aus  dem  Verband  ausgeschaltete  Harnleitersproß  eine  Nachentwicklung, 
ein  Längenwachstum  innerhalb  der  Proliferationszone  entsprechend  seiner  pro- 
spektiven Bedeutung  erfahren  und  habe  sich  wegen  des  Kaummangels  schlängeln 
und  cystisch  erweitern  müssen.  Die  Nichtvereinigung  der  beiden  Parenchymanlagen 
habe  ferner  die  Lymphgefäßanlagen  gestört,  so  daß  neben  drüsigen  Cysten  auch 
lymphangiektatische  Erweiterungen  entstanden  seien. 

Jägeroos  nimmt  neben  der  Mißbildungserklärung  doch  auch  Re- 
tention und  Proliferation  als  mitwirkende  Faktoren  bei  der  Cysten- 
nierenbildung  in  Anspruch,  wobei  er  glaubt,  daß  primär  eine  Gleich- 
gewichtsstörung zwischen  Parenchymanteil  und  interstitiellem  Anteil 
des  Nierenbildungsgewebes  eine  Rolle  spiele.  Das  ist  eine  Auffassung, 
welche  der  Erklärung  von  Borst  nahe  kommt;  denn  für  Borst  be- 
steht der  Anlaß  zur  Bildung  der  Cystennieren,  wie  der  Cystenleber, 
in  einer  embryonalen  Wachstumsstörung  derart,  daß  zu  einer  Zeit,  in 
der  schon  eine  gewisse  Entwicklungsstrecke  durchlaufen  sei,  aus  nicht 
zu  übersehender  Veranlassung  ein  untergeordnetes  Durcheinander- 
wachsen der  einzelnen  Wachstumskomponenten  entstehe.  Die  Hypo- 
these von  Borst  besagt:  „Was  sich  entgegenwachsen  soll,  wächst  aus- 
einander, was  sich  gegenseitig  im  Wachstum  beschränken  und  in 
gewisser  Weise  beeinflussen  soll,  tritt  nicht  in  die  wachstumsbestim- 
mende Verbindung.  So  entsteht  eine  Irrfahrt  des  Epithels,  das  sich 
seine  abenteuerlichen  Wege  in  die  Bindesubstanz  und  zwischen  das 
bis  dahin  entwickelte  Parenchym  hineingräbt."  Borsts  Annahme  einer 
Wachstumsstörung,  und  zwar  der  Wachstumsrichtung  und  -Intensität 
der  in  Frage  stehenden  Gewebe  braucht  man,  so  meine  ich,  gar  nicht  zu 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  14 
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leugnen,  und  kann  doch  auf  dem  Standpunkt  stehen,  daß  die  Cysten- 
nieren  Folgen  einer  Entwicklungsstörung  sind,  so  wie  das  für  mancherlei 
räumlich  sich  stärker  ausprägende  Fehlbildungen  zutreffen  kann. 

Es  sei  nicht  übersehen,  daß  Herxheimer  wie  Dünger  daran  erinnern,  wie 
häufig  die  Cystennieren  nur  eine  von  mehrfachen  Mißbildungen  desselben  Indivi- 
duums sind,  daß  durch  Dunger,  Cairns  und  andere  auf  das  gelegentlich  familiäre 
und  hereditäre  Vorkommen  von  Cystennieren  aufmerksam  gemacht  worden  ist. 
Lelievre  und  Walther  teilten  die  Beobachtung  einer  Mutter  mit,  welche  in  drei 
Geburten  jeweils  ein  Kind  mit  polycystischen  Nieren  und  zugleich  mit  einer  Me- 
ningocele  zur  Welt  gebracht  hatte. 

Herxheimer  spricht  die  Cystenniere  als  eine  Kombination  feinerer 
geweblicher  Mißbildung  mit  gröberer  Entwicklungshemmung  an;  er 
nimmt  dabei  Ribberts  Meinung  in  Anspruch,  daß  in  vielen  Fällen  die 
Störung  in  der  geweblichen  Vereinigung  der  Nierenanlage  gelegen  sei. 
Die  oft  bemerkte  tumorartige  Wucherung  hält  er  für  sekundär.  So 
rechnet  er  die  Cystennieren  zu  den  geschwulstartigen  Fehlbildungen 
von  Eugen  Albrecht,  die  man  als  „Hamartome"  oder  im  Wucherungs- 
fall als  „Hamartoblastome"  benennt.  Auch  Rob.  Meyer  und  Brake- 
mann, Wackerle  und  Teuscher  vertreten  die  Meinung  von  der 
Hamartomnatur  der  Cystennieren;  diese  seien  der  Ausdruck  einer 
fehlerhaften  Gewebsmischung;  sie  vergleichen  den  Ren  polycysticus 
dem  Markfibrom  der  Niere,  jenem  einfachen  Beispiel  des  Hamartoms. 
Bei  diesem  erfolgte  die  falsche  Gewebsmischung  unter  Ueberwiegen  des 
fibrösen  Anteils,  dort  —  bei  der  Cystenniere  —  erfolgte  sie  unter  Ueber- 
wiegen des  epithelialen  Blastems  der  Nierengewebsanlage.  Zwischen 
kleinen  Hamartomen  der  Niere,  einzelnen  Nierencysten,  partiellen 
Cystennieren  in  einem  oder  mehreren  Reneuli  und  schließlich  einer 
vollständigen  Cystenniere  machen  diese  Autoren  —  denen  ich  mich 
unter  Inanspruchnahme  sowohl  der  FELrxschen  als  der  KAMPMEiERSchen 
Anschauung  von  den  ersten  Anfängen  dieser  Bildungen  anschließen 
möchte  —  keinen  grundsätzlichen  Unterschied.  Nach  Staemmlers 
Anschauung  dürfte  man  allerdings  die  von  ihm  in  den  Cystennieren 
ersehene  Geschwulstbildung  nicht  als  eine  Folge  der  Entwicklungs- 
hemmung, sondern  nur  als  eine  Kombination  mit  derselben  ansehen. 

Berner  hat  sich  für  die  Möglichkeit  ausgesprochen,  daß  die  Entstehungsweise 
verschiedener  Fälle  von  Cystennieren  weit  auseinandergehen  könne;  er  tat  dies 
namentlich  in  Hinsicht  auf  die  manchmal  —  namentlich  in  hypoplastischen  Cysten- 
nieren Neugeborener  gesehenen  „heterologen"  Gewebseinschlüsse.  —  Diese  vielfachen 
sogenannten  „heterologen"  Gewebsinsein,  wie  Schleimgewebe,  Fettgewebe,  glattes 
oder  gestreiftes  Muskelgewebe,  Knorpel  und  Knochen,  fasse  ich  als  Fehldifferen- 
zierung der  mesenchymalen  Nierenblastemanteile  auf,  welche  für  gewöhnlich  die 
Nierenkapsel  bzw.  das  Stützgewebe  der  Nieren  bilden.  Hier  grenzen  die  Cystennieren 
direkt  an  die  gutartigen  Bindesubstanzgeschwülste  der  Nieren  und  Nierenkapsel 
bzw.  an  die  Mischgeschwülste  und  an  das  embryonale  Adenosarkom  der  Nieren. 
(Vgl.  darüber  meine  Ausführungen  im  Handbuch  der  spez.  pathol.  Anatomie  u. 
Histologie,  Bd.  6,  1.  Teil  unter  der  Ueberschrift  „Fremdartige  Gewebe  im  Nieren- 
bereich" !) 

Als  Entstehungszeit  der  Cystennieren  gilt  frühestens  jener  Ent- 
wicklungsabschnitt, während  dessen  sich  das  metanephrogene  Blastem 
zu  Harnkanälchen  differenziert;  die  späteste  Frist  dürfte  schwer  zu 
bestimmen  sein.  Nach  Kampmeier  kann  gewiß  noch  die  Zeit  des 
3.  Fötalmonats  in  Frage  kommen;  denn  dann  erweitern  sich  erst  die 
abortiven  Harnkanälchenanlagen,  statt  daß  sie  aufgelöst  würden. 

Was  das  Vorkommen  von  Cystennieren  im  Tierreich  anbelangt, 
so  führt  Henschen  ihr  Vorkommen  bei  Pferden  (Magnusson,  Johne, 
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Montane)  an.  In  Johnes  Fall  habe  eine  partielle  Cystenniere  vorgelegen, 
ein  eigenartiger  Befund,  der  offenbar  zum  cystischen  Nierenadenom 
hinführe,  einer  Erscheinung,  welche  Schmey  in  einem  treffenden 
Beispiel  für  das  Pferd  beschrieben  hat.  Auch  Esel,  Rind  Schaf, 
Ziege  und  Schwein  sind  von  Henschen  als  Cystennierenträger  be- 
nannt worden;  dagegen  sollen  für  den  Hund  Beobachtungen  von 
Cystennieren  bisher  nicht  vorliegen. 

Einige  kurze  Bemerkungen  seien  schließlich  noch  der  Pathologie  der 
Cystennieren  gewidmet.  Daß  große  Cystennieren  dem  Fötus  den  Durchtritt 
durch  den  mütterlichen  Geburtskanal  erschweren  oder  unmöglich  machen  können, 
daß  sie  dem  Neugeborenen  durch  Hoch- 
drängung  des  Zwerchfells  die  freie  At- 
mung behindern,  ist  oben  schon  erwähnt 
worden.  Im  übrigen  ist  es  wunderbar, 
daß  so  auffällig  veränderte  Organe  doch 
sehr  lange  ohne  einschneidende  Funktions- 
störung getragen  werden  können.  Freilich 
lehrten  uns  Veil  und  Fahr,  daß  die 
Träger  von  Cystennieren  relativ  bald  kli- 
nische Zeichen  darbieten,  wie  man  sie 
etwa  von  der  gutartig  verlaufenden  Nephro- 
sklerosis  kennt. 

Die  Cystennieren  des  Erwachsenen 
spielen  aber  hauptsächlich  als  raumbe- 
engende Organe  eine  Polle ;  das  gilt  be- 
sonders dann,  wenn  ihre  Trägerin  in  die 
Monate  vorgerückter  Schwangerschaft  ein- 
tritt, oder  wenn  der  mit  Cystennieren  Be- 
haftete körperlichen  Insulten  ausgesetzt 
ist.  Leicht  lösen  Stöße  oder  Pressungen 
des  Leibes  Blutungen  in  den  Cystennieren 
aus.  Größenzunahme  der  fehlgebildeten 
Organe,  enorme  Kapselspannung,  Nieren- 
schmerzen, Blutharnen  oder  Harnverhal- 
tung kann  die  Folge  sein.  Auch  Infek- 
tionen mit  nachfolgender  Eiterung  haben 
sich  nach  einfacher  Erschütterung  oder 
Prellung  der  Nierengegend  an  Cysten- 
nieren ausgewirkt.  Es  sei  ferner  darauf 
hingewiesen,  daß  die  polycystische  Fehl- 
bildung auch  an  dystopen  Nieren,  ebenso 
wie  an  Verschmelzungsnieren  gefunden 
worden  ist.  —  Sicher  kann  lediglich  das 
Vorhandensein  vergrößerter  cystenreicher 
Nieren  ohne  sonstige  Komplikationen  kein 
Grund  sein,  eine  der  Harndrüsen  zu  ent- 
fernen (Otto  Maier). 
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II.  Entwicliluiigsstöruiigcii  der  Nicrenform. 

Die  Form  der  gut  entwickelten  menschlichen  Niere 
wird  mit  einer  Bohne  verglichen,  deren  Vorderseite  etwas  stärker 
gekrümmt  ist  als  die  Rückseite.  Der  Nierenhilus  ist  nicht  genau 
median  gerichtet.  In  früher  Kindheit  öffnet  er  sich  etwas  nach  vorne 
hin,  späterhin  wendet  sich  die  Pforte  der  Niere  wieder  mehr  dorsal, 
zugleich  auch  etwas  kaudal;  die  Querachse  jeder  Niere  muß  demnach 
während  des  Wachstums  eine  Richtungsänderung  durchmachen;  aus 
einer  schrägen,  median  nach  vorne  orientierten  Lage  verschiebt  sie 
sich  in  eine  rein  frontale  und  darüber  hinaus.  Bekanntlich  ist  die 
Niere  in  ihren  Massen  ziemlich  variabel ;  man  kennt  längere,  schmale 

und  dünne  Nieren,  die  von  Pol  zu  Pol  etwa 
13  cm  messen,  und  kürzere,  die  dicker  und 
breiter  sind;  ihr  längster  Durchmesser  be- 
trägt etwa  11  cm  (Fr.  W.  Müller). 

Für  die  embryonale  Niere  des  Menschen 
ist  die  sog.  fetale  Lappung  der  Über- 
fläche charakteristisch  (vgl.  Fig.  107  auf  S.  284). 
Diese  Lappung  ist  an  der  walzenförmigen 
Niere  des  Neugeborenen  stets  noch  mehr  oder 
minder  deutlich  erkennbar.  Aber  mit  dem 
Wachstum  des  Kindes  pflegt  meistens  die 
Renculiteilung  an  der  Oberfläche  abnehmend 
zu  verstreichen,  bis  eine  glatte  Außenwand 
übrig  bleibt.  Immerhin  ist  der  Befund  einer 
bis  ins  hohe  Alter  beibehaltenen  Fetallappung 
für  den  Menschen  nichts  Seltenes.  Diese  Er- 
scheinung gehört  in  das  Grenzgebiet  von 
Variation  und  Mißbildung.  Bedeutungsvoll 
ist  aber,  daß  irgendwelche  Entwicklungsstö- 
rungen an  den  Nieren  sehr  gerne  mit  Per- 
sistenz der  fetalen  Lappung  einhergehen. 


Fig.  56.  Fetale  Lap- 
pung der  Niere  beim 
Schweineferkel.  Nat.  Gr. 
(Nach  Joest  aus  Hen- 
schen.) 


Bei  den  einzelnen  Säugetieren  ist  die  Form  der 
Nieren  durchaus  nicht  gleich.  Helschen  gibt  an, 
daß  sie  bei  den  Fleischfressern,  den  kleinen  Wieder- 
käuern und  Nagern  dickeren  Bohnen  gleichen;  beim 
Pferd  sei  nur  die  linke  Niere  bohnenförmig,  die  rechte, 
die  mehr  kurz  als  breit  sei,  erscheine  fast  pyramidal, 
herzförmig.  Die  Rindsniere  nennt  Henschen  mehr  oval  und  abgeplattet,  die 
Schweinsniere  länglich  und  stark  abgeplattet.  —  Was  die  embryonale  Lap- 
pung betrifft,  so  hätten  Bären,  Ottern  und  Wale  für  die  ganze  Lebensdauer  voll- 
ständig in  Benculi  getrennte,  sog.  „zusammengesetzte  Nieren",  gegenüber 
den  anderen  Säugern  mit  mehr  oder  weniger  verschmolzenen  Reneuli  der  sog. 
„einfachen  Niere".  Unter  den  Haussäugetieren  ist  die  fötale  Lappung  am 
stärksten  beim  Rind  ausgesprochen,  Andeutung  einer  Oberflächenlappung  zeigen 
uns  auch  die  Schweinsnieren.  Durch  vollständige  Lappenverschmelzung  der  Nieren 
sind  Hund,  Katze,  Pferd  die  kleinen  Wiederkäuer  und  die  Nager  ausgezeichnet. 
Eine  Fortdauer  der  fetalen  Lappung  ist  bei  diesen  Tieren  selten;  auch 
hier  betrifft  sie  meist  Nieren,  welche  auch  sonstwie  in  der  Entwicklung  gestört 
sind.  Joest  und  Franz  haben  beim  Schwein  die  Persistenz  der  Fetallappung 
beobachtet.  Andererseits  soll  beim  Rind  in  seltenen  Fällen  an  Stelle  der  dort 
gewöhnlichen  Lappung  eine  ungewöhnliche  Renculiverschmelzung  vorkommen 
(Henschen). 

Von  großer  praktischer  Bedeutung  ist  die  Unterschiedlichkeit  in 
der  Form  des  Nierenbeckens.    Schon  Hyrtl  stellte  ihre  große  Varia- 
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bilität  fest.  Steahl,  Albarran  und  Papin,  Legueu  und  W.  v.  Gaza 
seien  als  weitere  Untersucher  dieser  Verhältnisse  genannt.  Wenn 
man  auch  im  großen  und  ganzen  zwei  Gruppen  von  Formen  unter- 
scheiden kann,  nämlich  das  ampulläre  und  das  verästelte 
Nierenbecken,  so  lehrten  doch  die  Korrosionspräparate  Hyrtls 
bereits  die  vielfachen  Möglichkeiten,  welche  durch  die  Ungleichheit 
der  Calixzuteilung  oder  der  Cahxausbildung  in  der  Gruppe  der  ver- 
ästelten Nierenbecken  möglich  ist.    Die  Fig.  57  a— g  gibt  davon 


d  e  f  g 


Fig.  57.  Verschiedene  Formen  des  Nierenbeckens.  (Nach  W.  v.  Gaza.) 
a  Fehlendes,  eigentliches  Nierenbecken  ;  b  Tiefgespaltene  Uretergabelung ;  c,  d  Drei- 
ästiges Nierenbecken;  e  Vielästiges  Nierenbecken  Legueus;  f  „Halbes  Nieren- 
becken" Hyrtls;  g  Sackartiges  Nierenbecken. 

leichter  einen  Begriff,  als  dies  eine  umständliche  Beschreibung  ver- 
möchte. 

Bei  Formen  mit  fehlenden  eigentlichen  Nierenbecken  ragen  die 
Calices  majores  aus  dem  Hilus  der  Niere  heraus  und  verlängern  sich 
in  die  Gabelteile  des  Ureters.  Im  äußersten  Fall  kann  die  Harn- 
leitergabelung so  tief  reichen,  so  knapp  am  Ostium  vesicale  ureteris 
beginnen,  daß  ein  Doppelureter  („Ureter  duplex"),  nicht  aber  ein  Spalt- 
ureter  („Ureter  fissus")  vorzuliegen  scheint.  Im  Fall  der  Ureter- 
spaltung  bildet  aber  gewöhnlich  jeder  Gabelast  für  sich  ein  richtiges 
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Nierenbecken  aus.  Beide  Becken  pflegen  in  einer  Nierenpforte  zu 
liegen.  Die  Calices  der  zwei  verschiedenen  Becken  haben  miteinander 
niemals  eine  offene  Verbindung  —  sie  wäre  denn  durch  Abszedierung 
als  Fistel  zustande  gekommen 1).  Manchmal  hat  jede  Gabel  des  Spalt- 
ureters  eine  eigene  Nierenpforte;  dann  sind  beide  Hilus  renis  durch 
eine  Nierengewebsbrücke  getrennt.  Uebrigens  kann  das  gleiche  Ver- 
hältnis der  Nierenbecken  und  Nierenhilusanordnung,  wie  beim  Gabel- 
harnleiter bei  echter,  vollkommener  Doppelung  des  Ureters  vorgefunden 
werden. 

Von  den  mehrästigen  Nierenbecken  sind  die  dreiästigen  relativ  selten.  Hyrtl 
hat  diese  Form  unter  64  Fällen  3mal  festgestellt.  Das  „halbe  Nierenbecken"  Hyrtls 
kommt  dadurch  zustande,  daß  ein  unterer  (kaudaler)  Hauptkelch,  der  an  und  für 
sich  meist  umfangreicher  ist  als  der  obere,  kraniale  Hauptkelch,  fast  ausschließlich 
das  Nierenbecken  bildet;  es  sieht  dann  so  aus,  als  münde  die  obere  Calix  ak- 
zessorisch in  das  große  Gebiet  der  unteren.  — 

Während  das  verästelte  Nierenbecken  sehr  eng  ist,  erscheint  das  sackartige 
relativ  weit.  Albarran  gibt  an,  daß  bei  einer  normalen  Niere  die  Größe  des 
Nierenbeckens  es  nicht  zuläßt,  nach  Anlage  eines  entsprechenden  Schnittes  mehr 
als  die  Kuppe  des  kleinen  Fingers  einzuführen. 

Divertikelbildungen  des  Nierenbeckens  hat  Hyrtl  an  Korrosions- 
präparaten entdeckt.  Albarran-Grunert  zitieren  in  diesem  Sinn  noch 
Robinson  und  sagen,  es  handle  sich  um  eine  sehr  seltene  Mißbildung. 
Jedenfalls  steht  sie  genetisch  in  naher  Beziehung  zu  jenen  pelvinen 
oder  parapelvischen  Cysten,  welche  im  Kapitel  der  Nierencysten  er- 
wähnt worden  sind  (Fig.  38). 

Als  Regel  kann  es  gelten,  daß  Nieren  und  Nierenbecken  desselben 
Individuums  nicht  symmetrisch  sind. 

a)  Formabweichungen  der  einzelnen  Niere. 

Die  Form  der  Nieren  oder  doch  einer  der  beiden  Nieren  ist  im 
allgemeinen  nicht  oft  verändert,  wenn  sich  die  Harndrüsen  an  ge- 
wöhnlicher Stelle  befinden;  meist  aber  finden  sich  Formabweichungen 
bei  verlagerten  Nieren,  seien  sie  nun  verschmolzen  oder  einzeln  am 
unrechten  Ort  entwickelt.  Auch  hyperplastische  Nieren  sind  meistens 
mehr  oder  weniger  mißgestaltet. 

Um  die  Formabweichung  zu  bezeichnen,  bedient  man  sich  allerlei 
Vergleiche.  Man  spricht  von  einer  „Pilzniere",  wenn  das  Organ 
etwa  so  beschaffen  ist,  daß  sein  Parenchym  die  zentral  gelegene  Nieren- 
pforte mit  dem  Ureter  wie  ein  Hut  umgibt  oder  bedeckt;  Heiner 
spricht  hier  von  „Ren  fungiformis".  Diese  Form  kommt  der 
..kuchenf örmigen  Niere"1)  nahe;  die  Fig.  59  zeigt  eine  von 
Wimmer  beobachtete  „schildförmige  Niere"  (Ren  scutaneus). 
Es  herrscht  ziemliche  Willkür  in  der  Verwendung  solcher  Bezeich- 
nungen; auch  die  Benennung  „Klumpenniere"  2)  drückt  nur  aus, 
daß  die  Gestalt  des  Organs  unförmig  ist  und  in  jeder  Richtung  stark 
von  den  gewöhnlichen  Verhältnissen  abweicht. 

1)  Solche  Verbindungen,  sog.  „gemeinsame  Kelche",  werden  infolge  ungünstiger 
Projektion  im  röntgenologisch  erhobenen  Pyelogramm  von  Spaltureteren  oder  Doppel- 
ureteren  mitunter  vorgetäuscht.  Vgl.  z.  ß.  die  Figuren  18  und  28  in  Israels 
Chirurgie  der  Niere  und  der  Harnleiter  (1925)  nach  Pyelogrammen  von  Baensch 
u.  Boeninghaus,  sowie  von  Braasch.  (Die  Abbildung  von  Baensch  u.  Boening- 
haus  ist  in  Fig.  80  auf  S.  235  dieses  Buches  wiedergegeben.) 

2)  Daß  man  unter  „Kuchenniere"  oder  „Klumpenniere"  nur  eine  verunstaltete 
Verschmelzungsniere  verstehen  dürfe,  wie  ein  neuerer  Autor  meint,  ist  völlig 
unrichtig  und  nicht  zu  begründen. 
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Sehr  selten  scheint  die  Hufeisenform  einer  einzelnen 
Niere  zu  sein,  wie  sie  G.  Geeaed  mit  kraniomedialer  Richtung  der 
gehöhlten  Seite  wahrgenom- 


I 


men  hat.  Ist  die  Niere  ganz 
unförmig,  dann  spricht  man 
von  einer  „K 1  u  m  p  e  n  n  i  e  r  e" 
(Ren  informis).  Wohl  am  sel- 
tensten sind  die  FERESchen 
..Diskusnieren",  d.h.  seit- 
lich stärker  zusammenge- 
drückte Harndrüsen,  deren 
sagittaler  Durchmesser  größer 
ist  als  der  frontale.  Legueu, 
Maueice  Geeaed  und  Gen- 
tilhe  haben  dazu  Beiträge 
geliefert. 

All  diese  Nieren  sind 
durch  eine  ventrale  Oeff- 
nung  des  Hilus  ausge- 
zeichnet; darum  muß  auch 
der  Ureter  über  ihren  unteren 
Pol  verlaufen,  ein  Verhältnis, 
das  besonders  deutlich  aus 
einer  Figur  von  Schlesingee 
ersehen  werden  kann.  Sie  be- 
trifft den  Nierensitus  eines 
ljährigen   Mädchens,  dessen 

Harndrüsen  schild-  bis  kuchenförmig  verändert  waren.  Manchmal  über- 
quert der  Harnleiter  derlei  Nieren  in  einer  Hohlrinne,  in  die  er  sich 
scheinbar  eingebettet  hat.  Jedenfalls  führen  solch  ungewöhnliche  Ver- 


Fig.  58.  Pilz-  bis  kuchen förmige  Niere 
mit  Hydronephrose;  bei  einem  Kind  operativ 
gewonnen  von  M.  BEISESTGER-Mainz. 


Fig.  59. 


Fig.  60. 


Fig.  59.  Schildgestalt  einer  dystopen  Niere  mit  verzweigtem  Nierenbecken. 
(Nach  Wimmer  in  Virch.  Arch.,  200.1 

Fig.  60.    Hufeisenform  einer  Einzelniere.    (Nach  Gerard.) 
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hältnisse  des  Nierenbeckens  und  Ureters  nicht  selten  zu  Hydro- 
nephrosen  und  Konkretionen.  Gerade  sekundär  hydronephrotische 
Nieren  bekommen  sehr  leicht  ein  klumpiges,  unförmiges  Aussehen. 
Immerhin  kommt  eine  Klumpenform  durch  das  rinnenförmige  Ein- 
schneiden von  Ureter  und  Gefäßen  auch  bei  gutem  Urinabfluß  mancher 
dystopen  Nieren  nicht  so  selten  zustande.  Ein  treffendes  Beispiel 
dafür  ist  die  in  A.  v.  Hallers  Opusculum  abgebildete  Klumpen- 
niere, welche  allerdings  eine  Verschmelzungsniere  betrifft  (Fig.  61). 

Die  Häufigkeit  der 
Formveränderung  einzelner 
Nieren  hat  Naumann  mit 
1,5  Promille  berechnet; 
besonders  gern  soll  die 
rechte  Seite  befallen  sein ; 
im  dritten  Teil  der  Naü- 
MANNSchen  Fälle  fand  sich 
die  Gestaltabweichung  bei- 
derseits. 

Als  Entstehungszeit 
der  Dysmorphie  einzelner 
Nieren  kommt  nach  Hauch 
spätestens  die  5.  Embryo- 
nalwoche in  Frage,  ehe  sich 
die  Nierenanlagen  mit  den 
Nierenpforten  nach  rück- 
wärts drehen. 

b)  Formabweichungen  der 
Verschmelzungsnieren. 

Als  „Verschmelzungs- 
niere" („Ren  concretus" 
oder  „Ren  connatus")  be- 
zeichnet man  die  Erschei- 
nung der  Verwachsung  der 
beiderseitigen  Nieren  zu 
einem  Organ;  man  kann 
dafür  als  Synonyma  noch 
folgenden  Benennungen  lesen:  „Verwachsungsnieren",  „Fusio 
renum".  „Renale  Symphyse",  „Reins  concrescents",  „Ren  impar", 
„Rein  unique",  „Solitary  kidney".  Da  die  Verschmelzung  beiderseits 
annähernd  symmetrisch  angelegte  Nieren  betreffen  kann,  da  aber  auch 
bei  nicht  ortsgerechter  Lage,  ja  bei  andersseitiger,  also  transversaler 
Lageverschiebung  einer  Niere  Verschmelzung  der  beiden  Harndrüsen 
eintreten  kann,  ist  eine  Scheidung  nötig  in 

1)  bilaterale,  symmetrische  und  asymmetrische  Verschmelzungs- 
nieren ; 

2)  unilaterale  (transversale),  asymmetrische  Verschmelzungsnieren. 

1.  Bilaterale,  symmetrische  und  asymmetrische 
Nieren  vers  chmelzungen. 

Als  Hauptvorkommnis  bilateraler,  symmetrischer  Verwachsung 
der  Nieren  ist  die  Hu  f  ei  sen  n  i  ere  zu  buchen;  sie  ist  auch  unter 


Fig.  61.  Klumpen  förmige  Verschmelzungs- 
niere. Die  Ureteren  laufen  in  Rinnen  an  der 
Vorderfläche  des  Organs.  (Nach  A.  v.  Haller 
aus  Garre  und  Erhardt.) 


die 


Bilaterale  Nierenverschmelzung. 
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dem  Namen  „Hohlniere",  „Ren  ungiformis",  „Ren  arcuatus",  „Sym- 
physe renale  en  fer  ä  cheval",  „Horseshoe  kidney"  bekannt.  Die 
Hufeisenniere  liegt  stets  so  im  Körper  des  Menschen,  daß  jenes  die 
beiden  Schenkel  des  Hufeisens  verbindende  Mittelstück,  der  „Isth- 
mus", der  sehr  breit  oder  recht  schmal  sein  kann,  ja  der  im  extremen 
Fall  nur  aus  Nierenkapselgewebe  bestehen  soll  (W.  Gruber,  Portal, 
Strahl),  kaudal  zu  suchen  ist;  die  Nierenpforten  pflegen  nach  vorn 


Fig.  62.  Regelmäßige  Hufeisenniere.  Verdoppelung  der  Vena  cava.  Neben- 
nieren liegen  getrennt  von  der  Niere.  Zwischen  den  beiden  Harnleiterrinnen,  die 
sich  an  der  Vorderfläche  einsenken,  ist  das  isthmische  Mittelstück  zu  sehen,  das 
ebenfalls  eine  Vertiefung  der  Vorderseite  erkennen  läßt.  Q  7  J.  2/:!  der  natürl.  Gr. 
Pathol.-anat.  Sammlung  d.  Krankenhauses  Friedrichshain-ßerlin.    (Nach  Israel.) 

gerichtet  zu  sein,  die  Harnleiter  laufen  ventral,  also  vor  dem  ver- 
bindenden Mittelstück  über  das  manchmal  rinnenartig  vertiefte  Nieren- 
gewebe. Mit  größter  Regelmäßigkeit  ist  das  Mittelstück  unterhalb 
der  Arteria  mesenterica  angeordnet.  Diese  Schlagader,  bzw.  der 
Gekrösewulst,  in  dem  sie  verläuft,  pflegt  nicht  selten  ebenfalls  eine 
ansehnliche  Rinne  in  das  isthmische  Nierenparenchym  einzuprägen. 
Besonders  deutlich  zeigt  das  eine  von  Legueu  im  Traite  Chirurg, 
d'urol.,   Paris  1910,  abgebildete,  von  Gg.  B.  Gruber  als  Fig.  37 
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in  das  Handbuch  der  spez.  path.  Anat.  und  Histol,  Bd.  6,  1.  Abt. 
S.  46,  1925  übernommene  Abbildung. 

Die  Eigenart  des  so  außerordentlich  verschieden  ausgebildeten  Mittel- 
stücks  der  Hufeisenniere  ließ  Ltjton  einen  Vergleich  mit  dem  Isthmus 
der  Schilddrüse  heranziehen,  freilich  nur  mit  einem  Isthmus  ohne  Processus 
pyramidalis.  Uebrigens  hat  Gerad  die  Formmöglichkeiten  der  Brücke  bei  Huf- 
eisennieren genau  beschrieben. 

Das  isthmische  Mittelstück  der  menschlichen  Hufeisenniere  liegt  stehts  kaudal. 
In  der  französischen  Literatur  wird  das  Vorkommen  von  Hufeisennieren  mit  kopf- 


Fig.  63.  Hufeisenniere  mit  unregelmäßigem  Mittelstück.  9  8  Mon.  3/4  der 
natürl.  Gr.    (Mainzer  Pathologisches  Institut.) 

wärts  gelegener  Nierenpolverwachsung  gelegentlich  zitiert  (G.  Gerard,  Levy- 
Valensi  und  Vignal).  Gg.  B.  Gruber  hat  große  Skepsis  gegenüber  solcher 
Auffassung  ausgedrückt;  er  sagt,  daß  Lagetäuschungen  an  freipräparierten,  der 
Leiche  längst  entnommenen  und  zu  Sammlungszwecken  feucht  und  ohne  Zu- 
sammenhang mit  dem  retroperitonealen  Gewebe  aufbewahrten  Harnorganen  leicht 
möglich  sind.  Bedeutsam  ist,  daß  nach  Levy-Valensis  Angabe  man  früher  in 
Frankreich  gerade  das  Gegenteil  unseres  heutigen  Wissens  über  die  Form  und 
Lage  der  Hufeisenniere,  nämlich  die  Eegelmäßigkeit  der  cranialen  Polverschmelzung 
angenommen  hatte,  und  daß  Moliere  ausdrücklich  auf  das  gegenteilige  Verhalten 
aufmerksam  machen  mußte.  Dagegen  soll  es  bei  den  Haussäugetieren  nach 
Henschen  gar  nicht  so  selten  auch  cranial  angeordnete  Polverwachsungen  der 
Nieren  geben. 


Asymmetrische  Nierenverschmelzung. 
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Während  ferner  beim  Menschen  so  gut  wie  niemals  ein  gemeinsamer  Hilus 
beide  Nierenbecken  aufnimmt,  liest  man  dies  als  gelegentliches  Vorkommnis  bei 
Hufeisennieren  im  Tierreich.  Dagegen  ist  die  Angabe,  daß  selbst  die  beiden  Nieren- 
becken von  Hufeisennieren  kommunizieren,  auch  für  die  Tiere  nicht  auf  dysonto- 
genetische  Verhältnisse  zu  beziehen,  sondern  als  erworbene  Erscheinung  zu  be- 
trachten, da  Verschmelzungsnieren  wegen  der  eigenartigen  Lage  ihrer  Nierenbecken 
und  Harnleiter  nicht  so  selten  von  Hydronephrose,  Steinbildung  und  Pyonephrose 
befallen  sind,  ein  Umstand,  der  gerade  den  Hufeisennieren  einen  breiteren  Raum 
in  den  Abhandlungen  der  modernen  Nierenchirurgie  sichert.  (Literatur  darüber 
ist  bei  Gg.  B.  Gruber  im  Henke  -  LüBARSCHschen  Handbuch  d.  spez.  pathol 
Anat.  u.  Histol.,  VI,  Teil  1,  S.  52,  zu  finden.) 


Fig.  64. 


Fig.  G5. 


Fig.  64.  Hufeisenniere  mit  schmalem  Isthmus  und  4  Nierenbecken.  1—5 
Arteriae  renal.,  6—9  Venae  renal.,  10  linkes  oberes  Nierenbecken,  11  linkes  unteres 
Nierenbecken,  12  rechtes  unteres  Nierenbecken,  13  rechtes  oberes  Nierenbecken, 
14  Ureteren,  15  Hiatus  aorticus,  16  Hiatus  oesophages.    (Nach  Schlesinger.) 

Fig.  65.  Asymmetrische  und  dystope  Hufeisenniera.  (Beobachtung  von 
Pouchon  nach  Geard.) 


Hufeisennieren  sind  nicht  immer  streng  bilateral- symmetrisch 
ausgebildet,  ja  sie  sind  sogar  meist  etwas  unregelmäßig.  Nach 
Gerard  soll  der  rechte  Schenkel  oft  etwas  schmächtiger  und  tiefer 
gerückt  erscheinen  als  der  linke.  Manchmal,  z.  B.  in  Fällen  von 
Gerard,  Pouchon,  E.  Schwalbe,  Garre  und  Ehrhardt,  Gg.  B.  Gruber 
und  Kratzeisen  (Fig.  66)  oder  im  Fall  L.  Picks,  bzw.  Israels 
(Fig.  67)  erscheint  auch  die  kümmerlich  entwickelte  „Hälfte"  einer 
Hufeisenniere  näher  an  die  Gegenseite  unter  Bildung  eines  kurzen 
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hohen  Brückenteils  herangerückt:  man  erkennt  dann  das  „Mittel- 
stück" gar  nicht  mehr  recht  als  eine  brückenartige  oder  gar  isthmus- 
artige Verbindung. 
Solche  Hufeisen- 
nieren sehen  wie 
„verschoben"  oder 
..verzogen"  aus. 

Wird  das  Ver- 
wachsungsstück der 
beiden  Nieren  sehr 
breit,  oder  ver- 
wachsen schild- 
bis  kuchenförmige 
Nieren  miteinan- 
der, so  ergibt  sich 
als  Folge  der  Ver- 
schmelzung ein 
mehr  oder  weniger 
bandförmiges  Or- 
gan mit  zwei  nach 
vorne  gelegenen 
Nierenbecken.  Mas- 
sari, Anitschkow 
und  Gg.  B.  Gruber  haben  solche 
Vorkommnisse  mitgeteilt  (Fig.  68 
u.  69). 

Rücken  beide  Nieren  bei  ihrer 
Bildung  sehr  eng  an  die  Mittellinie,  so 
muß  eine  scheibenartige  oder  kuchen- 
ähnliche Niere  entstehen,  welche 
zwar  zwei  getrennte  Nierenbecken 
besitzt,  im  übrigen  aber  nicht  über 
einzelne  äußerlich  abgesetzte  Anteile 
verfügt.  Solche  Nieren  können  wie 
ein  abgestumpfter  Vierkant  aussehen. 
Häufiger  ist  eine  klumpenförmige 
Gestalt,  die  allerdings  in  ihrer  Un- 
regelmäßigkeit wenig  daran  erin- 
nert, daß  eine  bilaterale  Organver- 
schmelzung vorliegt.  Eine  solche 
klumpige  Verwachsungsniere  stellt 
das  oben  abgebildete  Organ  einer 
Beobachtung  von  A.  v.  Haller 
(Fig.  61)  vor;  auch  Zinners  Fall 
war  sehr  sprechend  (Fig.  70). 

An  dieser  Stelle  ist  noch  einmal  der 
Nierenbecken  von  bilateralen  Verschmel- 
zungsnieren zu  gedenken.  In  der  über- 
wiegenden Regel  finden  sie  sich  ventral, 
also  nach  vorn  gerichtet.  Meistens  und 
mindestens  findet  man  zwei  Nierenbecken 
mit  je  einem  Harnleiter.  Riesengroße 
Nieren  mit  nur  einem  Nierenbecken 
und  einem  Harnleiter  sind  keine 


Fig.  66.  Asymmetrisch  „ver- 
schobene" Hufeisenniere.  Hypoplasie 
der  linken  Hälfte  einschließlich  des 
linken  Harnleiters.  (Nach  Gg.  ß. 
Gruber  und  Kratzeisen.)  '/s  der 
natürl.  Gr. 


Atypische  bilaterale  Nierenverschmelzung. 
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Verschmelzungsnieren,  sondern  hypertrophische  dystope  Einzel- 
nieren,  beeinseitiger  Agenesie  der  Harndrüse  und  ihrer  Ableitung 
[Heuer,  Montignot1).  Zinner  und  Schlesinger  haben  bilaterale  Verschmelzungs- 
nieren mit  4  Nierenbecken  und  4  Ureteren  mitgeteilt  (Fig.  64)].  Eugen  Bostroem 
sah  eine  Hufeisenniere  mit  3  Nierenbecken ;  das  gleiche  melden  Lemberger  und 
Serbeny.  Es  handelt  sich  hier  um  ein  leicht  verständliches  Vorkommnis,  wenn 
man  bedenkt,  daß  eine  Langniere  mit  2  Nierenbecken  und  eine  gegenseitige  Niere 
mit  1  Nierenbecken  zur  Verschmelzung  kam.  Nach  Landouzy')  sollen  im  Fall 
einer  Hufeisenniere  die  Ureteren  dorsal  vom  Mittelstück  verlaufen  sein.  Wenn  schon 
auch  dystope  einzelne  Nieren  mit  dorsaler  Nierenpforte  gelegentlich  gesehen  worden 
sind,  so  handelt  es  sich  hier  doch  um  eine  ganz  vereinzelte  und  nicht  sehr  wahr- 
scheinliche Angabe,  die  um  so  mehr  Zweifel  verdient,  als  die  topographischen  Ver- 
hältnisse der  Hufeisennieren  schon  manchmal  zu  irrigen  Beschreibungen  Veran- 


Fig.  67.  Unregelmäßig  gestaltete  Hufeisenniere  (Ren  concretus  irregularis). 
Hypoplasie  der  linken  Hälfte,  Tiefstand  der  rechten  Hälfte.  $  9  J.  '%  der 
natürl.  Gr.  Pathol.-anat.  Samml.  d.  Krankenhauses  Berlin-Friedrichshain.  (Nach 
Israel  ) 

lassung  gaben.  (Vgl.  den  oben  gemachten  Hinweis  auf  die  Feststellungen  fran- 
zösischer Autoren  unter  Berufung  auf  Moliere!) 

Von  Wichtigkeit  ist  die  Tatsache,  daß  Verschmelzungs- 
nieren —  auch  schön  symmetrische  Hufeisennieren  —  immer,  wenn 
auch  nur  einen  geringen  Grad  von  örtlicher  Verlagerung  zeigen; 
sie  werden  tiefer,  d.  h.  mehr  kaudal  angetroffen,  als  es  der  physio- 
logischen Nierenlage  entspricht. 

Bei  der  Häufigkeit,  mit  der  heute  Hufeisennieren  das  Ziel  opera- 
tiver Eingriffe  sind,  muß  den  oft  ganz  überraschend  ungewöhnlichen 
Gefäß  Verhältnissen  in  solchen  Fällen  Rechnung  getragen  werden; 


1)  Zit.  nach  Gerard. 
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indes  haben  die  verschiedenen  Formen  der  verlagerten  Nieren  die 
Atypie  der  Vaskularisation  mit  den  Verschmelzungsnieren  gemeinsam, 
weshalb  erst  im  Anhang  an  die  Nierendystopie  auf  diese  Gefäßverhält- 
nisse eingegangen  werden  soll. 

Was  das  zahlenmäßige  Vorkommen  der  Hufeisen- 
nieren bei  Menschen  anbelangt,  so  sind  folgende  Ziffern  an  Hand 
der  Zusammenstellung  von  Botez  notiert  worden. 
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Summe  unter  51  500  Leichen  72  Hufeisennieren  =  1 :  755 


Guizetti  und  Pariset  zählten  unter  20000  Leichen  31  Hufeisennieren,  das 
ist  1 : 545. 


Fig.  68. 


Fig.  69. 

Fig.  68.  Bandförmige  Ver- 
schmelzungsniere in  symmetrischer 
Anordnung  von  hinten  gesehen. 
Fötale  Lappung,  zugleich  Uterus 
bicornis  mit  rudimentärem  linken 
Horn.  Von  einem  Neugeborenen. 
%  der  natürl.  Gr.  (Nach  Gg.  B. 
Grüber,  Wien.  med.  Wochenschr., 
1924.) 

Fig.  69.  Dieselbe  Niere  wie 
in  Fig.  68  von  vorne  gesehen. 
7-  der  natürl.  Gr. 


Gg.  B.  Gruber  zählte  unter 
3500  Leichen  5  Hufeisennieren, 
das  ist  1 :  700. 

Bugbee  und  Wollstein 
zählten  unter  4903  Leichen  10  Huf- 
eisennieren, das  ist  l:490l). 


1)  Journal  of  the  Americ.  Med.  Assoc,  Vol.  83,  No.  24,  p.  1887,  1924. 


Hufeisennieren  bei  Säugetieren. 
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Ueber  die  Geschlechtsbevorzugung  der  Hufeisenniere  geben  Guizetti  und 
Pariset  an,  Männer  und  Weiber  trügen  sie  gleich  oft.  Gg.  B.  Gruber  fand  sie 
4mal  beim  Mann,  lmal  bei  der  Frau.  Indes  soll  nach  Mayos  Erfahrungen  die 
Hufeisenniere  beim  weiblichen  Geschlecht  öfter  gefunden  werden  als  beim  männ- 
lichen —  ganz  im  Gegensatz  zur  unilateralen  Nierenverschmelzung.  Vielleicht 
hängt  die  überwiegende  Fest- 
stellung von  Hufeisennieren 
beim  Weib  durch  den  Chi- 
rurgen mit  der  größeren  Kom- 
plikations-  und  Operations- 
bereitschaft des  Weibes  mehr 
zusammen  als  mit  der  tat- 
sächlichen Geschlechtsvertei- 
lung dieser  Entwicklungsstö- 
rung, welche  im  übrigen  von 
leichteren  oder  schwereren 
Mißbildungen  im  Genitalbe- 
reich begleitet  sein  kann. 

Ueber  das  Vorkom- 
men von  Hufeisen- 
nieren bei  Säuge- 
tieren lesen  wir  bei 
Henschen  im  JoESTSchen 
Handbuch,  daß  für  den 
Hund  bisher  eine  ein- 
schlägige Beobachtung 
fehle,  dagegen  seien  Ver- 
schmelzungsnieren bei 
Katzen  gesehen  wor- 
den. Merkwürdig  ist, 
daß  in  einem  Fall  von 
Johnson  die  Hohlvene 
ventral  von  der  Huf- 
eisenniere verlief.  Am 
häufigsten  erhob  man 
beim  Pferd  den  Befund 
des  Ren  arcuatus.  Bei 

Katze,  Pferd  und  Schwein  soll  die  Verschmelzungsbrücke  sowohl 
kranial  als  kaudal  gesehen  worden  sein.  Für  das  Rind  lägen  nur 
wenige  Beobachtungen  von  Hufeisennieren  vor;  dabei  sei  die  Anzahl 
der  Nierenlappen  meist  vermindert.  Lesne  habe  bei  einem  Kalb  mit 
Atresia  ani  und  Fistula  rectovesicalis  congenita  eine  Kuchenniere 
durch  Verschmelzung  festgestellt. 


Fig.  70.  Klumpenförmige dystope  asymmetrische 
Verschmelzungsniere.  Eigenartige  Gefäß  Versorgung. 
(Nach  Zinner.) 


2.  Unilaterale,  asymmetrische  Nierenverschmelzung. 

Damit  es  zur  einseitigen  Nierenverschmelzung  kommen  kann,  muß 
unbedingt  wenigstens  eine  Nierenanlage  örtlich  verschoben  sein.  Wenn 
aus  einem  uns  nicht  näher  ersichtlichen  Grund  die  Harnleitersprosse 
einer  Seite  von  ihrem  gewöhnlichen  Weg  abweicht  oder  abgedrängt 
wird  und  mit  ihrem  kopfWärts  gerichteten  Ende  auf  die  Gegenseite 
ihrer  Aussprossungsstelle  aus  dem  Urnierengang  gerät,  so  findet  sie 
dort  Anschluß  an  das  metanephrogene  Blastem  und  bildet  in  Ver- 
bindung mit  demselben  Nierengewebe  aus,  also  ein  Harndrüsenorgan, 
das  in  unmittelbarer  Nachbarschaft  mit  der  hierorts  typischen  Niere 
liegen  muß;  meist  verschmilzt  die  ortsunrichtige  Nierenanlage  mit  der 

Sch walbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  15 
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ortsgerechten,  sei  es  daß  sie  kaudal  oder  kranial  von  der  richtig  ge- 
lagerten Niere  auswächst;  nur  selten  kommt  es  nicht  zur  Verschmel- 
zung der  beiden  Nierenanlagen.  Bei  Strube,  Heiner,  Pagel  und 
Seubert  sind  darüber  Einzelheiten  zu  finden. 

"Wichtig  ist  die  Feststellung,  daß  die  Harnleiter  unilateraler 
Nierenverschmelzung  stets  in  typischer  bilateraler  Anordnung,  d.  h. 
am  gewöhnlichen  Ort  in  die  Harnblase  einmünden.    Hier  spricht  man 


Fig.  71.   L-Niere  mit  komplizierter  Gefäßversorgung.    (Nach  Wenzel- Gruber.) 

dann  auch  von  einer  Kreuzung,  d.  h.  Hinüberwendung  des  einen  Harn- 
leiters über  die  Wirbelsäule  oder  über  die  Mittellinie  nach  der  Gegen- 
seite. Nicht  vergessen  werden  darf,  daß  bei  Doppelureter,  wie  bei  tiefem 
Gabelureter  einer  Seite  ebenfalls  zwei  Nierenanlagen  —  aber  auf  der 
ortstypischen,  also  gleichen  Seite  —  entstehen,  die  in  der  Regel  ebenfalls 
verschmelzen;  in  diesem  Falle  sprechen  wir  von  „Langnieren  mit  zwei 
Nierenbecken".    Wrany  \)  hat  eine  Langniere  mit  drei  Nierenbecken 

1)  Oesterr.  Jahrbuch  f.  Pädiatrik,  1870,  S.  105.  Die  Beobachtung  betraf  ein 
dreijähriges  Kind.  Die  drei  Nierenbecken  lagen  in  drei  iinabhäogigen  Nierenpforten. 
Auf  der  Gegenseite  fand  sich  keine  Niere. 
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gesehen;  sie  gehörte  zu  einem  Doppelureter,  dessen  einer  Anteil  noch 
dazu  tief  gegabelt  war.  Auch  im  Fall  der  Langniere  kann  Asymmetrie 
vorhanden  sein,  wenn  etwa  auf  der  Gegenseite  eine  Niere  mit  ein- 
fachem Nierenbecken  und  Harnleiter,  oder  wenn  hier  gar  ein  Nieren- 
mangel gegeben  ist.  In  diesem  Falle  könnte  niemals  von  einer  Ure- 
terenkreuzung  die  Rede  sein.  Jedenfalls  dient  stets  die  Kontrolle  der 
ganzen  Harnleiteranordnung  zur  Feststellung  des  Wesens  der  Ver- 
lagerung der  Verschmelzungsnieren. 

Die  Verwachsung  der  ortsfalschen  Niere  geschieht  meist  am  kau- 
dalen  Ende  der  ortsgerechten  Niere,  und  zwar  in  ganz  verschiedenem 
Umfang.    Hier  sei  zunächst  an 


jene  verschobenen  oder  ver- 
zogenen Hufeisennieren  erinnert, 
wie  sie  in  Figg.  66  und  67  dar- 
gestellt worden  sind.  Durch 
Hypoplasie  des  einen  Schenkels 
der  Hufeisenniere,  durch  Hyper- 
plasie des  anderen,  unter  Ein- 
beziehung des  kaum  ausgeprägten 
sogenannten  „Mittelstückes"  kam 
hier  ein  recht  einseitig  gelagertes 
Organ  zustande.  Solche  Formen 
bilden  den  Uebergang  zu  den 
unilateralen  asymmetrischen  Ver- 
schmelzungsnieren. Verzerrte 
Hufeisennieren  bzw.  unilaterale, 
kaudale  Verschmelzungsnieren 
haben  auf  der  rechten  Seite 
meistens  die  Form  eines  L  (=  L- 
Niere1),  auf  der  linken  Seite  die 
eines  verkehrten  L  (=  J-Niere, 
die  man  auch  als  „umgekehrte  Ii- 
Niere"  bezeichnet  hat).  Wenn 
die  atypische  Nierenanlagerung 
kranial  und  winkelig  erfolgt, 
was  seltener  ist,  entstehen  im 
selben  Sinn  meist  T-  oder  1- 
Formen  der  Nierenverschmel- 
zung (Tesson,   Pagel).  Selten 

stehen  beide  Nieren  mit  ihrer  Längsachse  in  einer  strengen  Linie 
übereinander,  bilden  also  eine  regelrechte  Langniere  (Ren  elongatus); 
ihre  Pforten  sehen  dann  nach  der  medialen  Seite  (Bachhammek).  Im 
Fall  der  Fig.  73  waren  die  unilateral  eng  nachbarlich  entwickelten 
Nieren  in  Kuchenform  verschmolzen ;  ihre  Becken  waren  rein  ventral 
angeordnet. 

Wenn  die  Anlagerung  der  ortsfalschen  Niere  an  die  ortsgerechte 
so  erfolgt,  daß  zwar  die  Längsachsen  mehr  oder  weniger  ineinander 
übergehen,  daß  aber  die  Nierenpforten  voneinander  abgewendet  liegen, 
d.  h.  daß  sich  der  Hilus  der  angeschmolzenen  Niere  lateral  öffnet, 
während  jene  der  ortsgerechten  Niere  an  der  medialen  Seite  das  Nieren- 
becken aufnimmt,  so  muß  die  durch  solche  Verschmelzung  entstehende 


Fig.  72.  J-förmige  unilaterale  Ver- 
schmelzungsniere.  (Nach  E.  Schwalbe.) 


1)  „Symphyse  renale  en  L"  der  Franzosen. 
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Langniere  gekrümmt  sein,  was  bei  linksseitiger  Lage  zur  Form  eines 
S,  bei  rechtsseitiger  zur  Form  2,  also  einem  umgekehrten  S  führt. 
Solche  Befunde,  die  auch  unter  dem  Namen  „Sigmoidnieren" *) 
gehen,  sind  selten;  sie  wurden  etwa  ein  halbdutzendmal  gesehen 
(Gg.  B.  Gruber). 


Fig.  73.  Fig.  74. 

Fig.  73.  Rechtsseitige,  kuchenförmige  Verschmelzungsniere  bei  bilateraler 
typischer  Uretermündung  in  der  Harnblase.  (Sammlung  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 
9  31/,  Jahr.    '/.,  d.  natürl.  Gr. 

Fig.  74.  Linksseitige,  umgekehrt  S-förmige  Verschmelzungsniere  („Sigmoid- 
niere").  2  4a.  l/2  d.  natürl.  Gr.;  der  linke  Ureter  infolge  der  exstrophierten  Harn- 
blase des  Kindes  entzündet  und  erweitert.    (Sammlung  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 

Zur  Nomen  kl  atur  ist  an  dieser  Stelle  anzumerken:  Man  hat  die  einseitige 
Verschmelzungsniere,  weil  auf  der  anderen  Seite  keine  Niere  gefunden  wurde,  auch 
als  „Solitärniere"  oder  als  „Ren  impar"  bezeichnet.  Das  muß  als  eine  irreführende 
Nomenklatur  gekennzeichnet  werden,  wenn  man  bedenkt,  daß  es  tatsächlich  eine 
unpaar  angelegte,  einzelne  Niere  bei  Agenesie  der  anderen  gibt. 

Ferner  werden  oft  Langnieren  (L-Nieren,  S-Nieren)  als  „Doppelniere  n" 
bezeichnet.    Auch  diese  Benennung  ist  nicht  gut,  weil  sie  verschieden  gebraucht 


1)  „Symphyse  renale  en  S"  der  Franzosen. 
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wird.  Wir  vermeiden  durchaus  die  Benennung  „Doppelnieren".  Man  soll  sie  nicht 
verwenden,  weil  es  nicht  logisch  ist,  etwas  im  selben  Augenblick  als  „Ben  impar" 
und  als  „Doppelniere"  zu  bezeichnen,  wie  das  für  uniliterale  Verschmelzungsnieren 
geschehen  ist.  Zweitens  hat  man  für  Langnierenbildungen  infolge  Ureter  duplex 
oder  Ureter  fissus  auch  von  „Doppelnieren"  gesprochen  (Smirnow).  Drittens  kam 
der  Ausdruck  „Doppelniere"  zur  Verwendung,  wenn  auf  einer  Seite  infolge  Ureter 
fissus  oder  duplex  zwei  ortsgerechte  nicht  verschmolzene  Nieren  waren.  Meines 
Erachtens  könnte  man  nur  in  den  äußerst  seltenen  Fällen  einer  ortsgerechten 
getrennten  Mehrfachbildung  die  Benennung  „Doppelnieren"  gelten  lassen. 

Einseitige  Verschmelzungsnieren  können  auch  in  Form  von 
Klumpennieren  auftreten  (Heiner). 

Zur  Gestalt  der  Verschmelzungsnieren  sei  noch  fol- 
gendes gesagt:  Die  angeschmolzene  Niere  verändert  meist  Form  und 
Größe;  es  heißt,  sie  sei  oft  kleiner  als  gewöhnlich;  aber  sie  kann  be- 
stimmt auch  größer  sein.  Von  den  Langnieren  gab  Ballowitz  an, 
sie  seien  meistens  größer.  Gelegentlich  sind  Langnieren  und  S-Nieren 
durch  eine  Rinne  zwischen  beiden  Anteilen  ausgezeichnet.  Stets  soll 
ihre  Form  unregelmäßig  sein  (Gerard).  Was  ihre  Maße  betrifft,  so 
gelten  folgende  Angaben: 


Autor 

Nierenmasse 

Länge 

Breite 

Dicke 

Stoicesco 

15  cm 

vermehrt 

Touton 

20  „ 

» 

Stocquart 

25  „ 

n 

Verocay 

17  „ 

9  cm 

4,7  cm 

Daß  die  Pforten  ortsfalsch  gelagerter  Nieren  meist  nach  vorn  oder 
gar  lateral  sich  öffnen,  wurde  bereits  angedeutet.  Im  Schwalbe  sehen 
Fall  einer  umgekehrt  L-förmigen  Niere  waren  Pforte  und  Becken  der 
angeschmolzenen  Harndrüsen  dorsal  gerichtet  (Fig.  72) ;  ebenso  ver- 
hielt sich  -  die  kaudal  angelagerte  Niere  im  Fall  von  Baptista  und 
Güereiro. 

Ballowitz  zitiert  eine  Beobachtung,  welche  3  Ureteren  erkennen  ließ.  In 
diesem  Fall  war  der  eine  Teil  der  Verschmelzungsniere  entweder  durch  einen 
Ureter  fissus  oder  einen  Ureter  duplex  ausgezeichnet,  der  andere  jedoch  durch 
einen  einfachen  Ureter;  dieser  Fall  lehrt,  wie  nötig  für  die  Feststellung  des  Wesens 
von  Verschmelzungsnieren  die  genaue  Beachtung  des  ganzen  Verlaufes  und  der 
Mündungsverhältnisse  der  Harnleiter  in  die  Blase  ist.  (Vgl.  die  oben  angemerkte 
Beobachtung  von  Wrany!) 

Ueber  die  äußerst  kennzeichnenden  und  variablen  Gefäßver- 
hältnisse der  unilateralen  Verschmelzungsnieren  soll 
erst  nach  Abhandlung  der  Nierendystopie  berichtet  werden.  Immerhin 
zeigen  schon  mehrere  der  bisher  gesehenen  Abbildungen  (Fig.  61,  65, 
66,  70,  71,  74)  die  wechselnde  Eigenart,  ja  scheinbare  Regellosigkeit 
der  Gefäßversorgung  verschmolzener  Nieren. 

Die  Häufigkeit  der  unilateralen  Verschmelzungs- 
nieren hat  Pagel  berücksichtigt.  In  einer  an  historischen  Daten 
reichen  und  sehr  interessanten  Arbeit  hat  er  1923  unter  Ausschluß 
von  3  unsicheren  Fällen  47  unilaterale,  asymmetrische  Nierenver- 
schmelzungen überhaupt  gezählt.  Dazu  kommen  heute  noch  10  neue 
Beobachtungen  von  Pagel,  Lemberger  und  Gg.  B.  Gruber.  Unter 
den  bilateralen  Verwachsungsnieren  sind  nach  Naumann  die  „Kuchen- 
nieren" 8  — 9mal  rarer  als  die  Hufeisennieren.  Als  seltenstes  Vor- 
kommnis sind  die  S-förmigen  Verschmelzungsnieren  anzusehen.  Von 
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ihnen  kennt  man  bis  heute,  wie  gesagt,  nur  ein  halbes  Dutzend  Be- 
obachtungen (Gg.  B.  Gruber,  1924). 

Auf  die  genetische  Erklärung  der  Verschmelzungserscheinungen 
wird  besser  erst  im  Zusammenhang  mit  der  Deutung  der  angeborenen 
Ortsverlagerung  im  nächsten  Abschnitt  eingegangen. 

Literatur  siehe  am  Ende  des  Abschnitts  über  Entwicklüngsstönmgen  der  Nieren  - 
läge,  S.  249. 

III.  Eiitwickluiigsstörungen  der  Nierenlage. 

Voraussetzung  für  das  Verständnis  der  Nierendystopie  ist  die  Fest- 
stellung, daß  die  Nieren  keine  streng  und  fest  fixierten  Organe  sind. 
Vielmehr  ist  ihnen  eine  gewisse  passive  Verschieblichkeit  eigen, 
welche  im  Atemrhythmus  zum  Ausdruck  kommt  (Hasselwander).  Hier 
muß  zunächst  auf  Feststellungen  von  Helm  hingewiesen  werden,  der 
sich  mit  der  topographischen  Lage  der  Nieren  und  ihren  Variationen 
befaßt  hat.  Freilich  beeinträchtigt  die  Tatsache,  daß  Helm  an  post- 
mortal veränderten,  unsachgemäß  oder-  gar  nicht  fixierten  Leichen 
seine  Situs-Untersuchung  machte,  die  Brauchbarkeit  seiner  Angaben 
für  die  physiologische  Beurteilung  der  Verhältnisse  (Fr.  W.  Müller); 
deshalb  sind  auch  die  nachfolgenden  Zahlen  wenig  beweiskräftig. 

Die  Höhenlage  der  Nieren,  bezogen  auf  die  Wirbelsäule, 
schwankt  meist  in  den  Abschnitten  der  letzten  zwei  Brustwirbel 
und  der  drei  oberen  Lendenwirbel;  rechts  pflegt  die  Niere  tiefer  zu 
liegen  als  links.  Der  untere  rechte  Nierenrand  entspricht  meist 
gerade  noch  der  Höhenlinie  des  Querfortsatzes  des  3.  Lendenwirbels. 
Cranial  pflegt  die  linke  Niere  mit  dem  oberen  Pol  die  untere  Höhen- 
linie des  10.  Brustwirbels  zu  erreichen.  —  Was  die  nachbarlichen 
Organbeziehungen  betrifft,  so  pflegt  die  hintere,  obere  Nierenfläche 
dem  Trigonum  lumbocostale  des  Zwerchfells  anzuliegen.  Bei  Zwerch- 
fellslücken findet  sich  gelegentlich  ein  Einragen  der  -Nieren  in 
den  Thoraxraum  (vgl.  Gg.  B.  Gruber,  Mißbildungen  des  Zwerch- 
fells, in  diesem  Band  S.  135!).  Kaudal  läßt  der  untere  Nierenpol 
gelegentlich  enge  Nachbarschaft  des  Darmbeinrandes  erkennen,  ja  er 
vermag  ihn  nach  untenhin  zu  überschreiten,  ein  Voikommnis,  das 
beim  Mann  auf  der  rechten  Seite  in  11  Proz.  der  Fälle,  beim  Weib 
in  77  Proz.  festgestellt  worden  ist,  während  auf  der  linken  Seite  nur 
14  Proz.  solcher  Tieflagerung  angegeben  werden.  Beim  Neugeborenen 
reicht  die  untere  Nierenbegrenzung  stets  in  die  Darmbeingrube  hinein. 

Neue  Untersuchungen  über  die  physiologische  Nierenlage  sind  unter 
Einhaltung  sehr  interessanter,  die  aligemeine  Rumpftopographie  und  ihre  Ver- 
schiebung berücksichtigender  Methoden  von  Fr.  W.  Müller  in  Tübingen  durch- 
geführt worden.  Danach  muß  man  je  nach  der  Nierenform  mit  variablem  Ort  der 
Nierenlage  rechnen.  Auch  kurze  Nieren  erreichen  gelegentlich  mit  ihrem  unteren 
Ende  die  Höbe  des  Darmbeinrandes,  ja  sie  überschreiten  ihn  bei  inspiratorischem 
Tiefstand  des  Zwerchfells  und  der  an  ihm  hängenden  Organe.  Diese  Organe  — 
und  mit  ihnen  die  Nieren  —  unterliegen  entsprechend  der  Respiration  einer  zwangs- 
läufigen Bewegung.  Im  übrigen  gibt  es  auch  in  einem  etwa  räumlich  stark  ent- 
wickelten Nierenbett  keine  physiologische  Bewegungsfreiheit  der  Niere.  Was  man 
in  dieser  Hinsicht  an  älteren  Kadavern  festgestellt  hat  (Helm,  Wetzel),  ist  eine 
Folge  postmortaler  Veränderungen. 

Zunächst  sei  über  Ort  und  Seite  der  Nierenverlagerung 
gehandelt.  Lageverschiebungen  der  Niere  kommen  in 
kaudaler  Richtung  nicht  selten  vor.  Diese  —  auch  als  sagittal 
oder  axial  bezeichnete  —  Dystopie  kann  so  weit  gehen,  daß  die  ver- 
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lagerte  Niere  im  kleinen  Becken  liegt  („Beckenniere").  Praktisch 
kann  es  natürlich  von  verschiedenen  Folgen  begleitet  sein,  ob  eine 
solche  Beckenniere  in  der  Fossa  iliaca  oder  in  der  Excavatio  sacralis 
oder  vor  der  Articulatio  sacroiliaca  oder  auf  dem  Promontorium  liegt. 
Graser  hat  in  200  gesammelten  Beobachtungen  die  Lage  am  Pro- 
montorium am  häufigsten  angegeben  gefunden,  nämlich  22mal.  lömal 
lag  die  dystope  Niere  vor  dem  Ileosacralgelenk.  Eine  Verlagerung 
der  Niere  auf  die  Mitte  der  Wirbelsäule  fand  Graser  nur  lOmal. 
Nach  Gerard  ist  bei  der  Frau  die  Excavatio  recto-uterina,  beim 
Mann  die  Excavatio  recto- vesicalis  als  Ort  der  Nierenverlagerung 
bevorzugt.  Die  verlagerte  Niere  kann  auch  zwischen  Rectum  und 
Beckenboden  eingezwängt  erscheinen  (Saint-Ange).  Für  gewöhnlich 
wird  im  Fall  tief  gelagerter  Beckennieren  der  Mastdarm  leicht  seitlich 
verdrängt,  wie  überhaupt  Unregelmäßigkeiten  der  Peritonealduplika- 
turen-  oder  Peritonealanheftung  eine 
Fehllage  der  Niere  begleiten  können 
(W.  Gruber,  Sieglbauer,  Schlesinger, 
Mutel). 

Für  die  Geburtsvorgänge  der  Frau 
können  tief  ins  Becken  oder  auch  nur 
gegen  den  Beckeneingang  verlagerte 
Nieren  sehr  hinderlich  werden  l).  Auf 
möglicherweise  mit  der  Nierenverlage- 
rung kombinierte  Gestaltsanomalien 
des  knöchernen  Beckens  hat  Wilh. 
Alex.  Freund  aufmerksam  gemacht; 
wir  möchten  jedoch  keineswegs  an- 
nehmen, daß  hier  zwischen  Becken- 
und  Nierenmißbildung  oder  umgekehrt 
eine  kausal-genetische  Beziehung  be- 
stehe. Es  dürfte  sich  vielmehr  um 
ein  Beispiel  mehrfach  nebeneinander  Fig.  75.  Verlagerung  der  linken 
entstandener  Mißbildungen,  vielleicht  Niere  vor  das  Kreuzbein.  (Nach 
auf  Grund  einer  übergeordneten  ge-  H.  Thomas.) 
meinsamen    Ursache    handeln.  Als 

zweifellos  parallele  Folgen  eines  tieferen  Entwicklungsfehlers  ist  es 
aufzufassen,  wenn  die  Nierendystopie  mit  Genitalanomalien  einher- 
geht (Heiner,  Schlesinger).  Auch  Pagel,  der  eine  Aufzählung  von 
12  einschlägigen  Fällen  bringt,  Fällen,  in  denen  die  gemeinsame  Miß- 
bildung sich  fast  ausschließlich  auf  die  genitalen  Abkömmlinge  des 
WoLFFSchen  und  MüLLERSchen  Ganges  neben  der  Nierendystopie  er- 
streckte, ist  dieser  Ansicht.  Jene  12  Fälle  seien  im  folgenden  zitiert: 
Es  berichtet  Braxton  Hicks  vom  Fehlen  der  linken  Uterushälfte  mit 
Adnexen  bei  rechtsseitiger  Dystopie  der  linken  Niere,  Turner  vom 
Fehlen  der  linken  Tube  bei  rechtsseitiger  Dystopie  der  linken  Niere. 
Ogston  vom  Fehlen  des  linken  Ovars,  der  linken  Tube,  der  linken 
Uterusfundus-Hälfte,  sowie  der  linken  Ligamente  ebenfalls  bei  rechts- 
seitiger Dystopie  der  linken  Niere,  Palma  vom  Bestehen  einer  Kloake 
bei  linksseitiger  Dystopie  der  rechten  Niere,  Verocay  von  einem 


1)  Literatur  über  die  pathologische  Bedeutung  dystoper  Nieren  bei  Gg.  B. 
Gruber  in  Henke-Lubarsch,  Handbuch  d.  spez.  pathol.  Anatomie  u.  Histologie, 
Bd.  VI  1.  Teil.   Vgl.  auch  bei  Adrian  u.  v.  Lichtenberg! 
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Fig.  76.  Rechts  normal  gelegene,  links  vor 
die  Articulatio  sacroiliaca  verlagerte  Niere. 
Beide  Ureteren  gestreckt;  ihre  Mündung  an 
typischer  Stelle.  Beide  Nebennieren  in  normaler 
Lage.  Linke  Nierenarterie  entspringt  aus  der 
Art.  iliaca  commun.  sinistra.  Q  27  J.  l/a  der 
natürl.  Größe.  Pathol.-anatom.  Sammlung  des 
Krankenhauses  Berlin -Friedrichshain.  (Nach 
Israel.) 


teilweisen  Defekt  des  Vas 
deferens  und  linken  Neben- 
hoden, Fehlen  beider  Samen- 
blasen  mit  Erweiterung  der 
Samenleiterampullen ,  De- 
fekt des  linken  Ductus  eja- 
culatorius  bei  linksseitiger 
Dystopie  der  rechten  Niere, 
Köhler  von  rechtsseitigem 
Uterus  unicornis  und  Man- 
gel der  linken  Tube  bei 
rechtsseitiger  Dystopie  der 
linken  Niere,  Martius  von 
Pseudohermaphroditismus 
femininus  externus,  persi- 
stierender wahrer  Kloake 
und  bandförmigem  Ovar  bei 
rechtsseitiger  Dystopie  der 
linken  Niere;  Heiner  end- 
lich beschreibt  in  seinem 
ersten  Fall  (Tandler)  deut- 
liche Hypoplasie  des  linken 
Prostatalappens,  Hypoplasie 
des  rechten  Nebenhodens 
—  seine  Lobuli  endeten 
zystisch  erweitert,  blind 
bei  Mangel  des  Corpus  und 
der  Cauda  epididymidis  — 
bei  rechtsseitiger  Dystopie 
der  linken  Niere.  Ebenso 
fehlten  der  Ductus  deferens 
bei  sonst  normalem  Samen- 
strang, sowie  Samenbläs- 
chen, Ductus  ejaculator. 
und  CowPERSche  Drüse 
rechts.  Im  zweiten  von 
Heiner  mitgeteilten  Fall 
von  Toldt  fehlten  gleich- 
falls bei  rechtsseitiger 
Dystopie  der  linken  Niere 
Körper  und  Schweif  des 
linken  Nebenhodens  mit 
zugehörigem  Vas  deferens. 
Die  Lobuli  epididymidis 
endigten  blind.  Paradidy- 
mis  fehlte.  Im  Fall  von 
Oxston  fehlte  auch  das 
eine  Ovarium,  im  Fall 
von  Heiner  (Toldt)  die 
Paradidymis,  und  im 
Fall  von  Martius  war 
der  Eierstock  mißbildet. 
Auch    Priesel    hat  über 
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Mißbildung  an  den  Samenorganen  bei  Dystopie  der  Niere  berichtet. 
Jüngst  sahen  wir  selbst  bei  einem  Neugeborenen  mit  mangelndem 
After  eine  angeborene  Fistula  rectourethralis,  während  durch  Dystopie 
der  rechten  Niere  eine  L-förmige  Verschmelzungsniere  in  der  linken 
Seite  entstanden  war. 

Praktisch  bedeutungsloser  sind  jene  Kaudal Verschiebungen  der  Nieren,  welche 
nicht  tief  ins  Becken  eintreten.  Rein  kaudale  Verlagerung  herrscht  so  gut  wie 
regelmäßig  auch  bei  den  Hufeisennieren  vor;  dabei  handelt  es  sich  meist  um  eine 
mittlere  Dystopie;  dasselbe  gilt  für  symmetrische  Schild-  und  Kuchennieren.  Wenn 


IS  ?,  4  5 


Fig.  77.  Dystopie  der  linken  Niere  (ßeckenniere)  bei  Uterus  bicornis  hemirudi- 
mentarius  dexter.  /  Coecum,  2  Appendix,  3  Flexura  ultima  ilei,  4  Plica  rectouterina, 
.5  ßeckenniere,  6  Sigmoideum,  7  Ovar,  sinistrum,  8  linkes  Uterushorn,  9  Harnblase, 
10  Ovar,  dextr.,  11  rechte  Tube,  Pars  ampull.,  12  rechtes  Ligam.  ovarii  propr., 
13  verdickter  Anteil  des  rechten  rudimentären  Uterushornes.  (Nach  Schlesinger.) 


auch  im  Fall  der  Huf  eisen  nieren  das  Mittelstück,  bzw.  die  verschmolzenen  unteren 
Pole  der  beiden  Nierenanteile  tief  gelagert  sind  —  da  sie  ja  stets  unterhalb  der 
Art.  mesenterica  inferior  ihre  brückenartige  Verbindung  haben,  können  doch  die 
Schenkel  der  Hufeisennieren  bis  in  die  normale  Höhe  aufwachsen  (Sieglbauer). 

Ueber  kranial  gerichtete  Nierenverlagerungen  finden  sich  für 
den  Menschen  Angaben  in  den  Fällen  von  Schöller,  Autenrieth, 
O.  J.  Mayer,  Arnheim,  Wittmann,  Mikulicz- Radetzky,  Hook  und 
Kallius,  welche  alle  durch  Zwerchfellslücken  ausgezeichnet  waren.  Sie 
ließen  jeweils  am  Ort  der  Zwerchfellsmißbildung  Nebenniere  und  Niere 
kranialwärts  zu  hoch  gelagert  erkennen ;  d.  h.  die  Nebenniere  war  hier 
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offenbar  von  der  zu  hoch  vorgewachsenen  Niere  passiv  mitvorgeschoben 
worden ;  denn  im  allgemeinen  hat  die  Nebenniere  mit.der  Nierendystopie 
nichts  Gemeinsames:  bei  kaudaler  Nierenverlagerung  pflegt  man  die 


Fig.  78. 


Fig.  78.  Rechtsseitige  Nierendysto- 
pie in  die  Excavatio  sacralis  („Becken- 
niere"). Eine  Vena  renalis  der  ver- 
lagerten rechten  Niere  mündet  in  die 
linke  Vena  iliaca  communis.  Präp.  des 
p.  a.  1.  Innsbruck.  1I3  der  natürl.  Größe. 

Fig.  79.  Gekreuzte  Dystopie  der 
linken,  hypoplastischen  Niere,  deren 
oberer  Pol  mit  der  rechten  verschmolzen 
ist.  Beide  Nierenbecken  sind  nach  vorne 
gewendet.  Die  Harnleiter  münden  an 
gewöhnlicher  Stelle  in  die  Blase.  '/■?  der 
natürl.  Größe.  Pathol.-anatom.  Samm- 
lung des  Krankenhauses  Berlin  -  Fried- 
richshain.  (Nach  Israel.) 


Fig.  79. 


Nebenniere  am  typischen  Ort  zu  finden,  jedoch  meist  weniger  abge- 
plattet, mehr  walzenförmig  infolge  der  andersartigen  Organsyntopie. 

Die  bisher  genannten  Nierenverlagerungen  bezeichnet  man  als 
Dystopia  renis  lumbalis,  lumbosacralis,  sacralis,  intrathoracalis  usw. 


C4ekreuzte  Nierendystopie. 
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Mancherlei  Begriffsverwirrungen  stifteten  früher  die  sog.  „ge- 
kreuzten Dystopien",  d.  h.  jene  Fälle,  in  welchen  der  Ureter 
einer  Seite  bei  seiner  Aussprossung  über  die  Medianlinie  des  Körpers 
nach  der  anderen  Seite  kreuzte,  wo  sich  seine  Niere  an  die  orts- 
gerechte andere  Niere  entweder  nur  eng  nachbarlich  anschmiegte  oder 
mit  ihr  verschmolz,  worüber  im  Abschnitt  der  unilateralen  Ver- 
schmelzungsnieren gehandelt  worden  ist.  Die  Franzosen  sprechen 
hier  von  einem  „Rein  en  ectopie  croise".  Die  Kenntnis  solcher 
Vorkommnisse  hat  große  urologische  Bedeutung;  immer  ist  prak- 
tisch und  theoretisch  der  Ureter  das  Leitband,  das  die  Klärung  der 
dystopischen  Verhältnisse  ermöglicht:  das  ist  für  die  klinische 
Diagnostik  wichtig,  welche  durch  die  uretero-  und  pyelographische 
Kontrastaufnahme  mittels  Röntgenstrahlen  sehr  viel  vermag.  Bei 
der  gekreuzten  Dystopie')  kann  auch  die  seitenrichtige  Niere  dystop 


Fig.  80.  Gekreuzte  Dystopie  der  linken  Niere,  welche  mit  der  rechten  kranial 
zu  einer  unilateralen  rechtsseitigen  Verschmelzungsniere  verwachsen  ist.  Pyelo- 
grammskizze  von  Baensch  und  Boeminghaus.  In  der  Fig.  80  b  decken  sich  die 
Schatten  beider  Nierenbecken  teilweise,  wodurch  eine  gemeinsame  offene  Verbindung 
der  beiden  Nierenbecken  vorgetäuscht  wird  (vgl.  S.  216,  Anm.  1). 


befunden  werden,  sei  es  daß  sie  nach  der  Seite  verschoben  oder 
nach  abwärts  verlagert  ist,  etwa  so,  daß  sie  sich  kaudal  an  die 
gekreuzt  dystopische  Niere  anlegte.  Im  übrigen  sei  hier  nochmals 
betont,  was  schon  bei  Gelegenheit  der  Nierenverschmelzung  zum 
Ausdruck  kam:  Es  gibt  so  viel  Möglichkeiten  der  ein-  oder  beider- 
seitigen Lageatypie  mit  Orgauverschmelzung,  daß  von  der  typischen 
bilateralen,  symmetrischen  Nierenverwachsung  bis  zur  einseitigen  ge- 
kreuzten Nierendystopie  mit  Verschmelzung  der  Nieren  alle  Ueber- 
gänge  möglich  sind. 

Manchmal  ist  Nierenmangel  einer  Seite  mit  Nierendystopie  der 
anderen  Seite  vergesellschaftet,  wobei  die  hier  als  einzige  Niere  an- 
zusprechende Harndrüse  oft  stark  hypertrophisch  erscheint.  Sie  besitzt 
nur  einen  Harnleiter,  der  nahe  der  Mittellinie  der  Harnblase  münden 

1)  Dieser  Begriff  der  „Kreuzung"  enthält  kein  Urteil  über  das  Verhalten  der 
beiden  Ureteren  zueinander.  Er  betont  lediglich  den  Verlauf  des  dystopen  Harn- 
leiters, der  die  Mittellinie  des  Körpers  in  der  Projektion  auf  einer  Frontalebene 
kreuzt  (vgl.  Fig.  80  a  u.  b). 
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kann  oder  doch  sein  Ostium  dem  einen  Horn  des  Trigonum  vesicae 
entsprechend  erkennen  läßt,  während  das  gegenteilige  Horn  fehlt. 
Solche  Fälle  haben  Buss,  Engstroem,  Heinricius  Horand  Strube, 

Butterworth  und  Rodri- 
quez  2),  ferner  Polk  erlebt. 
Auch  Israel  bringt  die  Ab- 
bildung eines  solchen  Falles 
(Fig.  81),  den  er  freilich  irrig 
als  Verschmelzungsniere  ge- 
deutet hat. 

Höchst  eigenartig  er- 
scheint ein  von  Foerster 
und  ein  von  Day  verzeich- 
netes Vorkommnis;  es  bestand 
in  jenem  Fall  auch  nur  eine 
Niere,  welche  indes  —  wie 
der  Ureterverlauf  und  seine 
Mündung  lehrte,  nach  der 
anderen  Körperhälfte  verla- 
gert erschien,  also  nach  jener 
Seite,  für  welche  eine  Nieren- 
bildung gar  nicht  eingeleitet 
worden  war.  —  Früher  kam 
es  gelegentlich  vor,  daß  eine 
verlagerte  einzelne  Niere,  die 
Beschwerden  machte,  operativ 
entfernt  wurde.  Der  Fall  von 
Polk  erlangte  so  eine  traurige 
Berühmtheit.  Durch  die  Ex- 
stirpatio  renis  entstand  in 
diesen  und  analogen  Fällen  ab- 
solute Nierenlosigkeit,  welche 
in  wenigen  Tagen  bis  Wochen 
(Kermauner)  den  Tod  herbei- 
führte. 

Ebenso  selten  als  die  kontra- 
laterale Dystopie  der  einzigen  Niere 
ist  ein  bei  Israel  skizzierter  Be- 
fund von  Braasch  (Fig.  82).  Wäh- 
rend der  linke  Harnleiter  fehlte, 
war  der  rechte  Harnleiter  ein  Ureter 
fissus;  und  zwar  gabelten  sich  seine 
zwei  Aeste  so  stark,  daß  der  eine 
die  Mittellinie  des  Rumpfes  kreuzte 
und  zum  Becken  einer  an  typischer 
Stelle  in  der  linken  Flanke  liegenden 
Niere  verlief,  während  der  andere 
Ureterast  den  Harn  von  der  ortstypischen  Niere  ableitete.    Hier  fand  also  der 
Cystoskopiker  nur  ein  Ostium  ureterale  in  der  Harnblase  und  doch  waren  zwei 
scheinbar  ortsgerecht  gelegene  Nieren  vorhanden. 

Die  Nieren  Verlagerung  scheint  sich  auf  der  linken  Seite  häufiger  vorzufinden 
als  auf  der  rechten  (Thomas)  ;  das  ist  deshalb  praktisch  bedeutsam,  weil  angeblich 
die  sog.  „Wanderniere",  welche  mit  der  angeborenen  Nierendystopie  nicht  ver- 
wechselt werden  darf,  rechts  häufiger  sein  soll.    (Ich  stimme  aber  den  Anatomen 


Fig.  81.  Dystopie  einer  kuchenförmigen, 
linksseitigen  Einzelniere  bei  Mangel  der 
rechten  Niere  mit  nur  einem  Harnleiter. 
<5  5  Jahr;  2/3  der  natürl.  Größe.  Pathol.- 
anatom.  Sammlung  des  Krankenhauses  Berlin- 
Moabit.    (Nach  Israel.) 


1)  Zit.  nach  Delmas-Delmas. 

2)  Zit.  nach  Heiner. 


Beiderseitige  Nierendystopie. 
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Fr.  W.  Müller  in  der  weitgehenden  Bezweiflung  der  Richtigkeit  der  so  häufigen 
klinischen  Diagnose  „Wanderniere"  durchaus  bei;  es  ist  jedenfalls  eigenartig,  daß 
man  bei  darauf  gerichteter  Aufmerksamkeit  am  Leichentisch  nur  sehr  selten  eine 
Niere  findet,  deren  Beweglichkeit  und  deren  langer  Gefäßstiel,  deren  geschlängelter 
Ureter  die  Benennung  „Wanderniere"  rechtfertigten.) 

In  seltenen  Fällen  kommt  eine  Dystopie  der  Nieren  beider 
Seiten  vor,  ohne  daß  dabei  die  verlagerten  Harndrüsen  verwachsen 
wären.  Solche  Vorkommnisse  haben  Cadore,  Naumann,  Niclos  und 
Henyer,  Joung  und  Thompson  erwähnt.  Es  sei  aber  hier  noch  ein- 
mal erwähnt,  daß  bilaterale  symmetrische  und  unsymmetrische  Ver- 
schmelzungsnieren ebenfalls  in  der  Regel  mehr  oder  minder  dystop 
sind.  Dies  Vorkommnis  ist  so  gewöhnlich,  wie  die  Dystopie  nur 
einer  Niere.  (Kasuistische  Literatur 
bei  Cadore,  Gerard,  Strube,  Heiner, 
Thomas  und  Maezynski  einzusehen !) 

Die  anatomischen  Verhältnisse  der 
verlagerten  Nieren  weichen  in  Form, 
Größe,  Hilusbildung  und  K  apsel- 
verhältnissen  meist  von  denen  der 
ortsrichtigen  Nieren  ab.  Abgeplattete 
oder  unregelmäßige  Nierenformen  mit 
nach  vorne  geöffnetem  Hilus  trifft  man 
sehr  oft  an.  Daß  die  dystopen  Nieren 
kleiner  sind,  als  es  der  Norm  eutspricht, 
ist  keine  absolute  Regel.  G.  Gerard 
gibt  ihr  Gewicht  mit  90  g  an.  Sehr 
charakteristisch  sind  die  Kapselver- 
hältnisse dystoper  Nieren.  Tho- 
mas hat  am  Mainzer  Material  bestätigt, 
was  andere  Autoren  schon  vorher  an- 
gegeben, nämlich  daß  hier  das  Fett- 
gewebe des  Nierenbettes  äußerst  mangel- 
haft zu  sein  pflege,  ja  ganz  fehlen  könne. 
Das  treffe  bei  erheblichen  Verlagerungen 
zu.  Je  tiefer  die  verlagerte  Niere  auf- 
gefunden werde,  um  so  magerer  und 
straffer  sei  die  Kapsel,  welche  das  dystopische  Organ  fest  an 
seinen  Ort  binde  —  ganz  im  Gegensatz  zu  den  Verhältnissen  der 
sekundär  verlagerten  Niere,  der  sog.  „Wanderniere".  (Die  Gefäß- 
verhältnisse  dystoper  Nieren  sollen  in  einem  Anhang  an  dies 
Hauptstück  gesondert  betrachtet  werden,  ebenso  wie  die  Genese 
der  Nierendystopie,  wobei  jeweils  auch  die  gleichen  Fragen  für 
die  verschmolzenen  Nieren  zu  erledigen  sind.) 

Häufigkeit  der  Nierenverlagerung  beim  Menschen:  An- 
geborene Lageabweichungen  der  Nieren  gehören  zu  den  gewöhnlichsten 
Mißbildungen.  Nach  Naumann  kamen  auf  10177  Leichenöffnungen 
21  Fälle,  davon  12  linksseitige,  5  rechtsseitige,  2  beiderseitige;  zwei- 
mal war  nicht  angegeben,  um  welche  Seite  es  sich  handelte.  Unter 
Beirechnung  der  zwar  regelmäßig,  aber  nur  gering  verlagerten  Ver- 
wachsungsnieren (Kuchennieren,  Hufeisennieren  in  2  bzw.  17  Fällen) 
ergibt  sich  an  Naumanns  Material  eine  Häufigkeit  der  Nierendystopie 
von  0,37  Proz.  bzw.  20  Proz.,  wenn  man  nur  die  Dystopie  unver- 
wachsener Nieren  berechnet.  Weitere  Zahlen  läßt  folgende  Liste 
erkennen : 


Fig.  82.  Doppelniere  im 
Zusammenhang  mit  einem  Ureter 
fissus  der  rechten  Seite  entstan- 
den, dessen  einer  Gabelast  nach 
der  linken  Körperhälfte  hinüber 
kreuzte.  Hydronephrose  der 
dystopen  Niere.  Pyelogramm- 
skizze  von  Braasch.  (Nach 
Israel.) 
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Zahl  der 
Sektionen 

Zahl  der 

Prozentverhältnis 

Autor 

dystopen 
Nierenfälle 

aller  distop. 
Nierenfälle 

der  dystop. 
Nieren  ohne 
Verwachsung 

Motzfeld 

Gtjizetti  und  Pariset 
Gruber,  Gg.  B. 
Bugbee  und  Wollstein 

4500 
20  000 
3500 
4903 

17 
49 

8 
6 

0.38  Proz. 

0,25  „ 
0,23  „ 
0,33  „ 

0.11  Proz. 
0.09  „ 
0,17  „ 
0,12  „ 

Zur  Geschlechtshäufigkeit  der  Nierendystopie  ist  zu  sagen,  daß 
nach  Roth  wie  nach  Guizetti  und  Pariset  kein  nennenswerter 
Unterschied  in  der  Anfälligkeit  der  beiden  Geschlechter  besteht. 
Allerdings  widerspricht  dem  Straeter,  nach  dessen  Ausführungen 
überwiegend  das  weibliche  Geschlecht  durch  verlagerte  Nieren  aus- 
gezeichnet wäre. 

Dystope  Nieren  liegen  im  Körper  oft  ungeschützter  als  richtig  gelagerte;  auch 
der  Fettgewebsmangel  ihrer  Kapsel  bedingt  eine  größere  Aussetzung  gegenüber 
Prellungen  und  Zerrungen.  Das  gilt  vor  allem  auch  für  Huf  eisen  nieren  und  Ver- 
schmelzungsnieren anderer  Art.  Die  leichtere  traumatische  Schädigung  verleiht 
solchen  Nieren  eine  gewisse  Bedeutung  für  die  Unfallsmedizin.  (Vgl.  hierzu  das 
Vorkommen  einer  durch  Sturz  zerrissenen  Hufeisenniere!  [Gg.  B  Grüber,  Fos- 
sati  ')  und  Richter]). 

Auch  bei  Säugetieren  ist  Nierenverlagerung  nicht  ganz  selten. 
Vor  allem  nicht  beim  Schwein  (Lit.  bei  Henschen);  und  zwar  sollen 
gerade  die  weiblichen  Schweine  öfter  dadurch  ausgezeichnet  sein.  Ebenso 
wie  beim  Menschen  überwiegt  auch  hier  die  linksseitige  Nierendystopie, 
die  nicht  selten  mit  anderen  Fehlbildungen  einhergeht.  Henschen 
berichtet  auch  nach  Riedel  und  nach  Brieg  2)  über  eine  gewisse 
Erblichkeit,  bzw.  über  ein  familiäres  Vorkommen  der  Nierenverlage- 
rung bei  Schweinen.  Bei  anderen  Tieren  sei  die  Dystopia  renis  selten; 
sie  ist  für  die  Katze  und  das  Pferd  sichergestellt.  ■ —  Die  unilaterale 
Lagerung  bzw.  Verschmelzung  beider  Nieren  scheint  im  Tierreich 
kaum  je  beobachtet  zu  sein  —  mit  Ausnahme  eines  Falles  von 
Petropawlowski '-)  beim  Schwein,  das  eine  einseitige  Niere  mit  dop- 
peltem Harnleiter  und  einem  kontralateralen  Nierenmangel  aufgewiesen 
haben  soll. 

Bemerkenswert  ist,  daß  beim  Schwein  eine  kraniale  Höherlage 
der  Nieren  vorkommen  kann,  wie  Prettner  genauer  mitteilte.  Es 
habe  sich  die  linke  Niere  in  der  Thoraxwand  zwischen  der  4.  und 
9.  Rippe  gefunden;  und  zwar  sei  diese  Niere  gewissermaßen  in  einem 
Ausschnitt  des  Zwerchfells  gesessen,  jedoch  vollkommen  von  dem 
serösen  parietalen  Pleurablatt  überzogen  gewesen. 

Anhang  A. 

Gefäßverhältnisse  verschmolzener  und  verlagerter  Nieren. 

Allein  die  hier  beigegebenen  Figuren  zum  Kapitel  der  Ver- 
schmelzungsnieren (Figg.  61,  6ö,  66,  70,  71,  74,  75  u.  78)  zeigen  schon, 
daß  eine  ungemein  große  Variabilität  ihrer  Arterienversorgung  und 
ihres  Venenabflusses  besteht.    Bei  Hufeisennieren  ist  vielfach  das 


1)  Zit.  nach  Strttbe. 

2)  Zit.  nach  Henschen. 


Gefäße  verlagerter  und  verschmolzener  Xieren. 
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isthmusartige  Mittelstück  durch  eine  oder  mehrere  „Isthmusarterien" 
versorgt.  Diese  entspringen  manchmal  direkt  der  Aorta  oberhalb  ihrer 
Gabelung  in  die  iliakalen  Aeste,  nicht  selten  auch  von  der  Gabelungs- 
stelle selbst:  dann  zieht  dies  Gefäß  ge- 
wöhnlich von  unten  her  an  das  Mittel- 
stück der  Verschmelzungsniere  heran. 

Bei  der  tiefen  Lage  mancher  ver- 
wachsenen Xieren  entspringen  atypische 
Arteriae  renalis  aus  der  Aorta  knapp 
über  der  Art.  mesenterica.  ja  gelegent- 
lich als  Astbildnng  aus  der  Gekröse- 
arterie selbst.  Häufig  genug  aber  laufen 
Zweige  aus  den  Arteriae  iliacae  zu  der 
Vorder-  und  Rückseite  der  Verschmel- 
zungsnieren hin.  bzw.  münden  atypische 
Xierenvenen  in  die  Venae  iliacae  ein 
(Fig.  8I.1.  Bei  Gerard  finden  sich  ge- 
nauere Ausführungen  und  mehrfache 
Beispiele  dieser  Verhältnisse. 

Wie  gesagt,  sind  das  dieselben  vas- 
kulären Atypien,  durch  welche  die  Ver- 
lagerungsnieren ausgezeichnet  sind:  Wen- 
zel Gruber,  Oskar  Meyer,  Axltschkow. 
Hans  Thomas  und  Schlesinger  haben 
diese  Gefäßverhältnisse  untersucht  und 
dargestellt  (Fig.  81). 

Axltschkow  hat  4  Typen  der  ar- 
teriellen Blutversorgung  dystoper 

Xieren  unterschieden.  Diese  sind  zwar  an  und  für  sich  willkürlich 
aufgestellt,  gewähren  aber  doch  eine  gewisse  morphologische  Ueber- 
sicht. 

1.  Typus:  Ein  einzelner  großer  Aortenzweig  —  oft  der  Sacralis  media  dem  Ur- 

sprung nach  entsprechend  —  versorgt  die  Xiere,  ein  seltenes  Vor- 
kommnis (Fig.  85  a). 

2.  Typus:  Neben  einer  an  typischer  Stelle  aus  der  Aorta  abzweigenden  Kenalis 

versorgen  ein  oder  mehrere  aus  der  Gegend  der  Aortengabelung  ent- 
springende Arterien  die  Xiere,  kein  seltenes  Vorkommnis  iFig.  55  b  . 

3.  Typus:  Außer  in  den  Aortenästen  fließt  in  iliakalen  und  hypogastrischen  Arterien- 

zweigen Blut  zur  dystopen  Niere,  ein  häutiges  Vorkommnis.  Dabei 
können  die  Zweige  auch  von  den  Beckengefäßen  der  anderen  Seite 
stammen  (Fig.  85  c). 

4.  Typus:  Zur  dystopen  Niere  ziehen  keine  Aortenäste,  sondern  nur  Zweige  der 

großen  Beckenschlagader,  kein  häufiges  Vorkommnis. 


Fig.  83.  Dystope  Hufeisen- 
niere mit  fötaler  Lappung.  Ge- 
fäßversorgung aus  der  Sacralis 
media  und  den  Iliacae  stark  ent- 
wickelt.    iXach  A>~itschkow.) 


Ueber  diese  Gefäßverhältnisse  und  ihre  Beziehungen  zu  em- 
bryonalen, normalen,  bzw.  vergleichend-anatomischen  Lagen  ist  bei 
Anitschkow,  Felix.  Jeldell,  Thomas.  Schönlank  und  Primax  nach- 
zulesen. Mit  letzterem,  der  sehr  klare  Abbildungen  von  Xieren- 
dystopief ällen  und  ihrer  Gefäßversorgung  gibt,  glaube  ich,  daß  nicht 
nur  die  nephridischen  Arterien  als  Versorger  der  dystopen  Xieren 
gelten  können  —  ferner  nicht  nur  Zweige  der  Art.  sacral.  media  und 
der  Art.  mesent.  inf.  — .  sondern  auch  der  Art.  iliaca  communis,  und 
daß  die  gleiche  Art  der  Versorgung  für  embryonale  Xierenverhältnisse 
bestimmter  Entwicklungsfristen  zutrifft,  ferner  daß  mehr  oder  minder 
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ausgeprägte  Anastomosen  in  früher  Zeit  diese  verschiedenen  Arterien 
verbinden. 

Höchst  variabel  sind  auch  die  Venenverhältnisse  der  dystopen 
Nieren ;  gelegentlich  findet  sich  eine  erhaltene  linksseitige  Vena  cava 
inferior  als  linke  Nervenvene  neben  der  rechts  gelegenen  eigentlichen 

1  2 


Fig.  84.  Rechtsseitige  ileosakrale  Nieren  Verlagerung.  (Nach  Schlesinger.) 
1  Nierenbecken  der  linksseitigen,  kuchenförmigen  Niere,  2  Wurzel  der  obersten 
Vena  renal,  sinistra. ,  3  Vena  ovarica  sinistra,  4  Crista  iliaca,  5  Arterien  des 
Tripus  arteriosus  iliacus,  6  Nerv,  genitofemoralis,  7  Muse,  psoas,  <S  Vena  renal, 
dextra  zur  Vena  iliaca  comm.  sinistra  ziehend,  9  Art.  iliaca  externa  sinistra, 
10  Art.  hypogastrica  sinistra,  11  Vena  iliaca  externa  sinistra,  12  Ovarium  sin., 
13  Ureter  sin..  14  Plexus  nervös,  sacralis,  15  Sägetläche  des  linken  oberen  Scham- 
beinastes, 16  Linkes  Uterushorn  eines  Uterus  bicornis  hemirudimentarius  dexter, 
17  Ureter  sin.,  18  Sägeflächen  des  linken  unteren  Schambeinastes,  19  Blase, 
20  Art.  sacral.  media  zur  Art.  renalis  dextra  geworden,  21  Vena  renal,  dextra 
zur  Vena  iliaca  com.  sin.  ziehend,  22  Art.  hypogastrica  dextra,  23  Ovarium  dextrum, 
24  Art.  renal,  dextra  aus  der  Art.  hypogastrica  dextra  kommend,  25  Ligam. 
ovarii  propr..  26  Cornu  uteri  dextrum  rudimentarium,  27  Peritonealer  Schnittrand, 
28  Ureter  dexter,  29  Muse,  obturator  internus.   (Nach  Schlesinger.) 


Gefäßverhältnisse  verlagerter  Nieren. 
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Cava;  gerade  für  Beckennieren  trifft  dies  Dicht  selten  zu  (0.  Meyer, 
Anitschkow,  Thomas). 


Fig.  85.  a  Typus  1  der  Gefäß- 
versorgung dystoper Nieren,  bTypus2 
der  Gefäß  Versorgung  dystoper  Nieren, 
c  Typus  3  der  Gefäßversorgung  dy- 
stoper Nieren.  (Nach  Anitschkow.) 
a  und  c  von  vorne,  b  von  rückwärts 
gesehen ;  u  Harnleiter. 

Allein  "Walter  und  Koll- 
mann haben  solche  doppelte 
Persistenz  der  Vena  cava  auch 
beim  normalen  Eingeweidesitus 
gezeigt.  Wenn  man  die  im 
ersten  Abschnitt  über  die  Ge- 
fäßversorgung der  sich  ent- 
wickelnden und  höhersteigen- 
den Nieren  gemachten  Andeu- 
tungen, besonders  unter  Be- 
rücksichtigung der  Studien  von 
Jeidell  überlegt,  sind  die  oft 
verwirrend  erscheinenden  Va- 
riationen des  Venensystems 
dystoper  Nieren,  z.  B.  das  Vor- 
kommen von  Blutadern,  welche 
zur  Vena  hypogastrica  der  an- 
deren Körperhälfte  verlaufen,  c 
nicht  mehr  rätselhaft. 

Daß  diese  ungewöhnliche  Gefäßversorgung  der  verlagerten  Nieren 
in  früherer  Zeit  weitgehend  für  die  Erklärung  der  formalen  Genese 
renaler  Dystopie  herangezogen  worden  ist,  wird  im  folgenden  An- 
hang B  ausgeführt. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III, 
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An haa g  B. 

Formale  Genese  der  Nierendystopie  und  der  Nierenverschmelzung. 

Wenn  auch  die  Gefäßtheorie,  welche  Alezais  über  die 
Genese  der  Nierendystopie  vertreten  hat,  heute  im  allgemeinen 
als  unrichtig  und  abgetan  gilt,  sei  sie  hier  doch  vorgebracht,  weil 
gelegentlich  immer  wieder  der  Versuch  einzelner  auftaucht,  die 
gleichen  Vorstellungen  für  eine  genetische  Deutung  der  Nieren- 
dystopie zu  verwenden. 

Alezais  meinte,  eine  primäre,  abnorme  Gefäßausbildung  —  wie  sie  sich  eben 
später  an  der  dystopen  Niere  spiegelt  —  verhindere  sekundär  die  Niere  am  ge- 
hörigen Ascensus.  Gerade  für  die  Erklärung  der  sog.  „  Becken nieren"  fand  diese 
Anschauung  manchen  Anhänger,  so  z.  B.  in  Hochenegg  und  Müllerheim. 
Indes  schon  für  die  Deutung  der  kontralateralen  Dystopie  mit  oder  ohne  Ver- 
schmelzung muß  die  ALEZAissche  Theorie  vollständig  versagen.  Thomas  ist  bei- 
zupflichten, wenn  er  ausführt:  „Heute  weiß  man,  daß  alle  jene  Anschauungen, 
welche  dem  vermutlich  zuerst  ausgestalteten  Gefäßapparat  einen  formenden  Ein- 
fluß auf  die  ebenso  vermutlich  in  zweiter  Linie  zustande  kommende  Anordnung 
und  Ausbildung  von  Organen  zusprechen,  mit  der  Wirklichkeit  nicht  überein- 
stimmen. Die  Hirnhalbkugeln  entstehen  nicht  deshalb  paarig  und  symmetrisch, 
weil  sich  die  Basilararterie  in  paarige  Aeste  teilt.  Vielmehr  ist  die  OrganbilduDg 
das  Primäre,  die  typische  oder  atypische  Bildung  der  Gefäßverzweigung  das  be- 
gleitende oder  auch  nachhinkende,  also  sekundäre  Moment."  Alezais  Theorie  ist 
ohne  Geltung. 

Mit  Kollmann,  Gerard,  Felix,  Heiner,  Jeedell  und  anderen 
stimmen  wir'  in  der  Anschauung  überein,  daß  die  Gefäßverhältnisse 
der  Nieren  nur  jeweils  zeitweilig  vom  örtlichen  Stand  der  Nieren- 
entwicklung abhängig  sind.  Diese  Abhängigkeit  spiegelt  sich  als 
mehr  oder  minder  persistente  Einrichtung  in  den  dystopen  Nieren 
wider.  Weil  diese  Nieren  in  ihrer  Anlage  nicht  höher  aufstiegen, 
zeigen  sie  so  merkwürdige  Gefäßverbindungen  und  nicht  umgekehrt. 

Von  den  sonstigen  genetischen  Theorien  über  die 
Nierendystopie  sei  zunächst  des  von  Priman  gemachten  Hin- 
weises gedacht;  dieser  Forscher  hat  die  vergleichende  Anatomie 
herangezogen.  Er  fast  die  Nierendystopie  des  Säugetiers  als  eine 
primitive  Erscheinung,  als  einen  Atavismus  auf;  denn  wir  finden 
das,  was  im  Embryonalstadium  der  Säugetiere  vorübergehend  regel- 
recht erscheint,  den  tiefen  Stand  der  mehr  und  mehr  heraufsteigenden 
Niere  bei  niedrigeren  Wirbeltieren  als  Dauereinrichtung. 

Die  Frage,  ob  alle  Formen  der  Dystopie  als  Atavismus  zu  erklären  seien, 
beantwortet  Priman  folgendermaßen:  „Atavismus  ist  zweifellos  in  der  einseitigen 
wie  auch  in  der  beiderseitigen  Verwachsung  angeborener  Nierendystopie  zu  sehen. 
Die  atavistische  Ursache  muß  in  allen  solchen  Fällen  angenommen  werden,  in 
denen  keine  äußeren  Störungen  nachgewiesen  werden  können.  Anders  liegt  der 
Fall  bei  der  Hufeisenniere  und  der  Dystopia  renis  congenita  transversa"  ( —  der 
kontralateralen  Nierenverlagerung  — ),  „wo  die  atavistische  Ursache  schwer  nach- 
weisbar ist.  Diese  zuletzt  genannten  beiden  Formen  der  Nierendystopie  sind  als 
ein  und  dieselbe  Anomalieform  zu  betrachten ;  in  einem  Fall  liegen  beide  ver- 
wachsenen Nieren  fast  in  gleicher  Höhe,  in  anderem  Falle  liegt  die  eine  der  ver- 
wachsenen Nieren  höher  als  die  andere,  wobei  die  tiefere  mehr  oder  weniger  auf 
die  andere  Körperseite  verschoben  ist.  Bei  dieser  Form  der  Dystopie  finden  wir 
dieselben  charakteristischen  Merkmale,  wie  bei  den  vorher  erwähnten,  es  kommt  nur 
die  Verwachsung  der  Nieren  in  größerem  oder  geringerem  Umfang  hinzu."  Weiter 
weist  Priman  darauf  hin,  daß  durch  Budde  und  Bonnet  schon  bei  sehr  jungen 
Embryonen  hufeisenförmige  Nieren  Verwachsungen  gefunden  wurden.  (Uebrigens 
ist  auch  durch  Meckel  ein  solcher  Befund  bei  einem  8— 10  wöchigen  Keimling 
erhoben  worden.)  Auch  daran  erinnert  Priman,  daß  bei  manchen  Eeptilienformen, 
z.  B.  bei  Lacerta,  die  Verwachsung  beider  Nierenanlagen  eine  Normalerscheinung 
sei  (Hoffmann,  Disselhorst).    Die  Embryologie  lehre,  daß  die  Anlagen  der 
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Nieren  in  der  ersten  Entwicklungszeit  überhaupt  sehr  nahe  liegen.  Priman  fügt 
in  Anmerkung  bei:  „Man  könnte  als  Arbeitshypothese  vielleicht  die  Annahme  auf- 
stellen, daß  der  Metanephros  sich  ursprünglich  ganz  kaudal  am  Ende  der  Cölom- 
höhlen  entwickelt  hätte,  daß  er  wohl  mit  einem  Teil  paarig  aus  den  WoLFFschen 
Gängen  entstanden  sei,  dagegen  mit  seinem  anderen  Teil,  dem  nephrogenen  Ge- 
webe, unpaarig,  weil  hier  hinten  jeder  Faktor  fehlt,  welcher  zu  einer  primären 
Aufteilung  des  kaudalsten  Teils  des  nephrogenen  Gewebes  führen  könnte.  Mit 
einem  sich  entwickelnden,  stärkeren  Absetzen  des  Schwanzes  gegenüber  dem 
Eumpf  und  relativer  Reduktion  des  Schwanzes,  würde  dann  der  unpaarige,  kaudal 
gelegene  Metanephros  rostral  zu  einer  „Sacral"-Lage  verschoben.  Dabei  läge  aber 
hier  median  das  Mesenterium  dorsale  mit  darin  verlaufenden  Visceralarterien, 
welche  notwendig  zu  einer  Aufspaltung  erst  des  rostralen  Endes  des  Metanephros, 
Stadium  der  Hufeisenniere,  dann  bei  weiterer  Rostraiverschiebung  des  Metanephros 
zur  vollständigen  Aufspaltung  desselben  und  zum  Stadium  des  paarigen  Metanephros 
führen  müßte. 

Peiman  nennt  seine  Anschauung  eine  Arbeitshypothese,  gegen 
welche  sich  vorläufig  gewisse  Einwendungen  machen  ließen.  Es  soll 
hier  auf  diese  Einwände  nicht  näher  eingegangen  werden;  wohl  aber 
sei  darauf  hingewiesen,  daß  Priman  mit  der  Verwendung  des  Be- 
griffes „Atavismus"  natürlich  keine  Erklärung,  sondern  nur  eine  Be- 
trachtung gibt.  Er  hat  das  auch  selbst  erkannt,  ja  er  hat  gefühlt, 
daß  seine  Anschauung  ihre  Lücken  aufweist.  Schreibt  er  doch:  „Es 
ist  schwer  zu  sagen,  ob  die  Verwachsung  der  Nieren  das  Resultat 
äußerer,  rein  mechanischer  Einwirkungen  oder  eine  atavistische  Er- 
scheinung ist."  Auffallend  sei,  daß  man  bei  den  Hufeisennieren  und 
seitlichen  Dystopien  dieselben  charakteristischen  Merkmale  (Gefäß- 
versorgung) finde,  welche  bei  kaudalen,  als  atavistisch  angesprochenen 
Dystopien  auffielen.  Es  könne  z.  B.  bei  der  transversalen,  kontra- 
lateralen Dystopie  ohne  Nierenverwachsung  (ebenso  bei  kaudaler  Lage 
einer  überzähligen  Niere)  keine  Rede  von  Atavismus  sein.  Die  Be- 
rechtigung für  eine  atavistische  Deutung  sei  aber  so  lange  zuzulassen, 
als  man  die  Ursachen  des  Nierenascensus  nicht  genauer  kenne.  Denn 
die  Erklärung  der  Emporentwicklung  (==  kranialen  Auswachsung)  der 
Ureteren  sei  nicht  einwandfrei,  da  durch  Israel  und  Schönlank 
( —  auch  durch  E.  Schwalbe  — )  Fälle  dystoper  Nieren  gefunden 
worden  seien,  deren  Harnleiter  jeweils  geschlängelt  verlief,  also  wohl 
lang  genug  für  eine  Normallage  der  gleichwohl  dystop  gelegenen  Niere 
gewesen  wäre.  Es  sei  die  Wissenschaft  bis  heute  nicht  imstande, 
die  kraniale  Wanderung  der  Nierenanlage  zu  erklären. 

Die  kaudale  Dystopie  der  Niere  möchte  ich  gleichwohl  nur  auf 
ein  primär  nicht  weit  genug  kopfwärts  erfolgtes  Wachstum  einer 
oder  beider  Harnleitersprossen  zurückführen.  Nach  weitgehender 
Nierenanlage,  die  sich  nicht  mehr  verschieben  läßt,  da  die  Organ- 
syntopie  sie  hindert,  mag  in  manchen,  seltenen  Fällen  noch  ein 
Wachstum  des  Ureters  eintreten,  das  ihn  zwingt,  sich  zu  schlängeln. 
Priman  vergaß,  daß  es  auch  Fälle  orthotoper  Nieren  mit  hyper- 
plastischen, viel  zu  langen  und  zu  weiten  Ureteren  gibt.  Man  sieht 
diesem  fertigen,  überlangen  Harnleiter  nicht  an,  ob  er  sch  on  in 
jüngster  Wachstumsperiode  stärker  gewachsen  als  nötig  gewesen,  oder 
ob  er  erst  in  einer  zweiten  Periode  so  sehr  zunahm.  Die  Klinik 
spricht  in  manchen  Fällen  für  die  zweite  Möglichkeit,  und  es  ist 
nicht  ausgemacht,  daß  der  geschlängelte  Ureter  einer  dystopen  Niere 
gerade  deshalb  sich  in  Windungen  legte,  weil  die  Niere  —  aus  ata- 
vistischen Gründen  —  so  viel  tiefer  als  in  der  Norm  liegen  blieb. 
Auch  hier  kann  die  Schlänglung  später  eingetreten  sein,  als  die  end- 
gültige Nierenlage  erreicht  war. 
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Schreiner  hat  die  Höherwanderung  der  Ureterknospe  als  Folge 
des  nachbarlichen  Organdruckes  angesehen  —  nicht  ohne  einen  ge- 
wissen teleologischen  Gedankengang,  wenn  er  dabei  eine  geschützte 
endgültige  Nierenstelle  im  Auge  hatte,  eine  Stelle,  welche  durch 
Rectum-  und  Uterusfüllung  unbehelligt  bliebe1).  Gewiß  spielt  die 
Enge  des  kaudalen  Leibesabschnittes  eine  Rolle  im  Fall  der  bilateralen 
Verwachsungsnieren.  Veeocay  und  Gerard  bedachten  diesen  Um- 
stand; denn  Verocay  führt  als  genetische  Erklärung  für  die  Ver- 
wachsungsnieren an,  daß  beide  Nierenanlagen  am  unteren  Ende  der 
WoLFESchen  Gänge  von  Anfang  an  zu  nahe  aneinanderlägen  und  in 
ihrer  Peripherie  deshalb  mehr  oder  weniger  breit  verwachsen  könnten. 
Gerard  meinte,  daß  die  dystope  Nierenanlage  mit  dem  kaudalen 
Ende  —  entsprechend  der  räumlichen  Verjüngung  des  Rumpfes  nach 
dem  Schwanzende  hin  —  zu  einem  Verbindungsstück  verschmelzen 
müßten. 

Fischel  suchte  unter  entwicklungsmechanischer  Betrachtung  zur 
Erklärung  der  Nierenverschmelzung  zu  kommen.  Aus  Raumgründen 
wüchsen  die  Harnleiter  weniger  divergent  in  die  Höhe  als  sonst,  ihre 
Nierenbecken  lägen  sich  median  näher,  was  sich  auch  am  meta- 
nephrogenen Gewebe  geltend  mache,  das  sich  entsprechend  mehr  medial 
ausbilden  und  zur  Nierenverschmelzung  führen  könne.  Für  die 
Dystopie  der  Nieren  hält  Fischel  die  Erklärung  durch  ein  primär  in 
falsche  Richtung  abweichendes  Auswachsen  des  Ureters  für  unge- 
zwungen ;  das  um  so  mehr,  als  es  in  den  hierfür  in  Betracht  kommenden 
ungemein  kleinen  Bildungsstadien  des  Keimlings  nur  einer  unbe- 
deutenden Entwicklungsstörung  bedürfe,  ja  vielleicht  nur  des  zeiten- 
weise verstärkten  Wachstums  einer  Wandhälfte  des  Harnleiters,  daß 
eine  Richtungsänderung  zustande  komme. 

Für  die  genetische  Frage  der  dystopen  unverschmolzenen  und 
verschmolzenen  Niere  ist  eine  —  auch  in  kasuistischer  und  histio- 
graphischer  Hinsicht  sehr  bemerkenswerte  Arbeit  von  Pagel  be- 
deutungsvoll. 

Dieser  Forscher  stellte  zunächst  fest,  daß  4  Faktoren  für  die  ein- 
seitig dystopen  Nieren  wesentlich  seien: 

1.  Das  meist  auf  der  Vorderseite  liegende  Nierenbecken; 

2.  die  hypoplastische  Gestalt; 

3.  die  rundliche  bis  platte  (kuchenähnliche)  Form; 

4.  Mangel  von  Mißbildungen  an  den  zugehörigen  Ureteren. 

Für  die  Genese  der  Hufeisenniere  greift  Pagel  auf  die  enge 
Nachbarschaft  des  Entwicklungsgebietes  der  Harnleiter  bzw.  der 
Nierenanlagen  zurück  und  nimmt  einen  gleichmäßigen  Ascensus 
der  vereinigten  Nieren  an.  Man  könnte  sich  überlegen,  ob  diese 
Ansicht  nicht  auch  im  Fall  einseitiger,  gekreuzter  Dystopie  mit  Nieren- 
fusion zutreffe.  Indes  gelte  für  die  mehr  oder  minder  unilateral  ge- 
legene und  verschmolzene  Niere  mit  Dystopie  der  einen  Harndrüse 
jene  Gleichmäßigkeit  des  Emporstieges  nicht,  weil  hier  die  eine  von 
vornherein  hypoplastische  Niere  zurückbleibe.  Diese  hänge  sozusagen 
am  einen,  seitlichen  Ende  der  medial  verwachsenen  Verschmelzungs- 
niere; während  der  gut  ausgebildete  Schenkel  einer  solch  ungleichen 
Verwachsungsniere  kräftig  emporsteige,  würde  der  hypo plastische 
andere  Schenkel  nachgezogen  und  geriete  so  mehr  und  mehr  (passiv) 


1)  Zit.  nach  Priman. 
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auf  die  Seite  des  kräftig  entwickelten,  hoch  gestiegenen  Anteils,  an 
dessen  unterem  Pol  er  nun  angeschmolzen  erscheine.  „Mithin  wäre 
gekreuzte  Dystopie  genetisch  nichts  anderes  als  eine  Hufeisenniere 
mit  Hypoplasie  der  einen  Niere".  (In  der  Ausdrucksweise  „ver- 
schobene" oder  „verzogene  Hufeisenniere"  ist  dieser  Vorstellung 
Rechnung  getragen). 

Pagel  sagt  aber,  daß  diese  Erklärung  nicht  aufrecht  zu  erhalten 
sei  für  jene  Fälle  von  gekreuzter  Dystopie,  in  denen  keine  Ver- 
wachsung der  Nieren  bestünde,  oder  in  denen  die  verlagerte  Niere 
oberhalb  der  seitengerechten  Niere  angetroffen  würde.  „Es  wäre  ge- 
zwungen und  im  höchsten  Grad  unwahrscheinlich,  anzunehmen,  daß 
in  Fällen  ohne  Verwachsung  eine  spätere  Trennung  der  Nieren  er- 
folgt sei,  und  Fälle,  in  denen  die  verlagerte  Niere  oberhalb  der  an- 
deren liegt,  lassen  sich  überhaupt  nicht  mit  dem  soeben  vorgetragenen 
Entstehungsmodus  in  Einklang  bringen",  ganz  abgesehen  von  jenen 
seltenen  Fällen  gekreuzter  Dystopie  bei  Aplasie  der  anderen  Niere. 
Deshalb  nimmt  Pagel  einen  prinzipiellen  genetischen  Unterschied 
zwischen  Hufeisenniere  und  gekreuzter  Dystopie  an.  „Für  die  Huf- 
eisenniere ist  wesentlich  und  kennzeichnend  die  primäre  Verwachsung 
beider  Nieren,  für  die  gekreuzte  Dystopie  aber  die  Verlagerung  auf 
die  andere  Seite  mit  oder  ohne  Verwachsung,  über  oder  unter  die 
andere  Niere".  Danach  scheine  auch  die  Hypoplasie  der  verlagerten 
Niere  nicht  Ursache,  sondern  Folge  der  gekreuzten  Dystopie,  sie 
scheine  ihr  koordiniert  zu  sein,  was  auch  von  der  abnormen  Hiluslage 
und  der  eigentümlichen  Form  solcher  Nieren  gelte. 

Eine  andere  Möglichkeit  der  Entstehung  einseitig  gekreuzter 
Nierendystopie  sieht  Pagel  in  einer  primären  Störung  des  Ureter- 
wachstums  mit  selbständigem  pathologischen  Ascensus  der  einen 
Niere  auf  die  andere  Seite;  dies  Emporsteigen  erfolge  mit 
größerer  oder  geringerer  Geschwindigkeit  als  der  normalseitige 
Ascensus,  woraus  dann  eine  kraniale  oder  kaudale  Nachbarschaft  der 
dystopen  zur  orthotopen  Niere  hervorgehe.  Die  in  einem  früheren 
Abschnitt  angeführte  Tatsache,  daß  in  einem  kleinen  Teil  der  Fälle 
von  Nierendystopie  koordinierte  Mißbildungen  an  genitalen  Derivaten 
des  WoLFFSchen  und  MüLLERSchen  Ganges  vorkommen  (cf.  S.  231  ff.), 
ließ  Pagel  die  Vermutung  aussprechen,  daß  die  gekreuzte  Dystopie 
durch  Aussprossen  des  zugehörigen  Ureters  aus  dem  Wolff- 
schen  Gang  nach  einer  falschen  Seite  erfolge;  der  Ureter  gelange 
deshalb  nicht  zu  seinem  metanephrogenen  Blastem;  in  einer  weiteren 
Hypothese  denkt  Pagel  auch  an  die  Möglichkeit,  daß  der  dystopisch 
entsproßte  Ureter  wegen  Hypoplasie  des  zugehörigen  metanephrogenen 
Blastems  keinen  Anschluß  finde  und  darum  sich  nach  der  Gegen- 
seite wende. 

Zu  dieser  Ueberlegung  Pagels  haben  sich  Gg.  B.  Gruber  und 
Kratzeisen  nach  Besprechung  jener  Beobachtung  geäußert,  welche 
dieses  Buch  in  Fig.  66  auf  S.  221  wiedergibt.  Die  beiden  Autoren 
wollen  das  passive  Moment  in  der  Verlagerung  des  hypoplastischen 
Anteils  sogenannter  „verschobener  oder  verzogener"  (unsymmetrischer) 
Hufeisennieren  zwar  als  möglich,  aber  nicht  als  allgemeine  Regel 
gelten  lassen.  Sie  halten  es  nicht  für  eine  unbedingte  Voraussetzung 
gerade  in  der  Gewebsverschmelzung  —  auch  der  Hufeisennieren!  — 
stets  einen  pathogenetisch  früheren  Vorgang  zu  ersehen  als  in  der 
Ortsverlagerung,  wenn  auch  die  Parenchymverwachsung,  wie  einzelne 
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Beispiele  lehren,  schon  in  früher  Embryonalzeit  festgestellt  werden 
kann.  Gg.  B.  Gruber  und  Kratzeisen  stimmen  der  Annahme,  welche 
in  einer  primären  Störung  der  Wachstumsrichtung  der  Ureter- 
knospe  die  maßgebende  Ursache  für  die  Dystopie  ersieht,  ganz  ent- 
schieden und  ganz  allgemein  bei.  Sie  wenden  sich  aber  durchaus 
gegen  die  Ausführung  von  Pagel,  der  selbständige  pathologische 
Aufstieg  der  Ureterknospe  trenne  für  viele  Fälle  die  gekreuzt  ver- 
lagerte Niere  genetisch  prinzipiell  von  der  dystopen  Hufeisenniere, 
und  es  sei  durch  Aussprossen  des  Harnleiters  aus  dem  WoLFFSchen 
Gang  nach  der  falschen  Seite  oder  infolge  Hypoplasie  des  seitenge- 
rechten metanephrogenen  Gewebes  die  eine  Nierenanlage  wahrscheinlich 
zum  gegenseitigen  Anschluß  gezwungen.  Diese  Erklärung  Pagels  ist 
hypothetisch.  Um  sie  zu  realisieren,  müßte  im  jeweiligen  männlichen 
Fall  das  Lageverhältnis  des  vesikalen  Uretermundes  zur  Lage  des 
Ductus  deferens  geprüft  werden,  bzw.  festgestellt  werden,  ob  sich 
Ureter  und  Ductus  deferens  kreuzen.  Wir  wissen  aus  einem  Fall  von 
Hanser,  daß  zweifellos  falsch  gerichtete  Aussprossung  der  Ureterknospe, 
bzw.  atypische  Richtungs-  und  Drehungstendenzen  des  Ureters  vor- 
kommen. Und  doch  zeigte  der  HANSERSche  Fall  keine  gekreuzte  Dy- 
stopie der  entsprechenden  Niere.  Vielmehr  möchten  Gg.  B.  Gruber  und 
Kratzeisen  für  alle  Fälle  von  Hufeisennieren  wie  von  unsymmetrischer 
Dystopie  —  ob  sie  gekreuzt  sind  und  ob  sie  zur  Verschmelzung  kamen 
oder  nicht  —  die  Ursache  in  primären  Störungen  der  Raum- 
verhältnisse im  kaudalen  Mesenchym  erblicken.  Solche 
könnten  z.  B.  gegeben  sein  durch  eine  zeitweilig  gegebene  ungewöhn- 
liche Krümmung  der  Cauda  des  Embryos,  sei  es  nach  einer  Seite,  sei  es 
mehr  im  Sinne  einer  Lordose  oder  Kyphose,  sei  es  in  Kombination 
beider  Möglichkeiten.  Sie  nehmen  an,  daß  dadurch  die  topographischen 
Wachstumsverhältnisse  der  Harnleiterknospen  bestimmt  werden  können, 
daß  dadurch  je  nachdem  sowohl  das  auseinander  gerichtete  Höher- 
wachsen beider  Nieren  beeinflußt  sein  kann  —  was  bei  gehöriger 
Nierenparenchymentwicklung  zu  Hufeisennieren  führen  dürfte  —  als 
auch,  daß  die  Ureterknospe  einer  Seite  zu  viel  Widerstand  auf  dem 
typischen  Wege  findet;  sie  würde  dann  in  der  Richtung  des  geringsten 
Widerstandes  wachsen  und  mehr  oder  weniger  in  die  Mittellinie  des 
Körpers  oder  darüber  hinaus  auf  die  Gegenseite  geraten,  sei  es  mit, 
sei  es  ohne  Verschmelzung  mit  der  dort  ortsgerechten  oder  ebenfalls 
etwas  dystopen  Niere.  Man  werde  nur  durch  Serienuntersuchung 
von  einschlägig  mißgebildeten,  1—3  Monate  alten  Embryonen  hierfür 
maßgebende  Beweise  beibringen  können,  da  die  Lageentwicklung  der 
Nieren  sich  mit  der  9. — 10.  Woche  vollenden  soll.  Diese  Verhältnisse 
würden  sich  um  so  besser  dartun  lassen,  gelänge  es,  sichere  Anhalts- 
punkte für  die  Körperlage  solch  pathologischer  Embryonen  zum 
Fruchtbehälter,  zu  ihrem  eigenen  Bauchstiel  usw.  zu  erlangen.  Die 
These  von  Gruber  und  Kratzeisen  ist  durchaus  verträglich  mit  der 
Erklärung  von  Fischel,  der  die  geringere  Divergenz  im  Harnleiter- 
wachstum in  Raumgründen  bedingt  sieht,  so  daß  der  auswacbsende 
Harnleiter  aus  seiner  Bahn  allmählich  in  ungewohnter  Richtung  ab- 
weiche. Fischel  betonte,  wie  oben  schon  angegeben,  daß  bei  den 
ganz  minutiösen  Keimlingsverhältnissen  nur  unbedeutende  Entwick- 
lungsstörungen, ja  nur  ein  zeitweilig  einseitig  verstärktes  Wand- 
wachstum des  Ureters  die  endgültige  Konvergenz  der  Harnleiter  nach 
sich  ziehen  könne. 
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Uebrigens  entspricht  der  Erklärungsversuch  von  Kratzeisen  und 
mir  der  PAGELSchen  Hypothese  von  der  einseitigen  Hypoplasie  des 
eigentlich  zum  dystop  wachsenden  Ureter  gehörenden  metanephrogenem 
Blastems  zum  Teil.  Immerhin  gaben  wir  an,  daß  auch  unsere  Er- 
klärung vorläufig  nur  Vermutung  sei.  Sie  läßt  aber  Raum  genug,  alle 
Nierendystopien  —  verschmolzene  und  unverschmolzene  Verlagerung, 
mit  und  ohne  begleitender  Entwicklungsstörung  im  sonstigen  Uro- 
genitalsystem oder  im  Abschnitt  des  Enddarms  und  seiner  Anheftungs- 
verhältnisse  einheitlich  zu  betrachten. 

Lemberger  und  Schlesinger  haben  fast  zur  selben  Zeit  wie 
Pagel,  Kratzeisen  und  Gruber  Stellung  zur  Frage  der  genetischen 
Umstände  von  Lage  und  Bildungsanomalien  der  Niere  genommen, 
wobei  sie  gerade  das  Raumproblem  in  Beziehung  zum  metanephrogenen 
Blastem  berücksichtigten.  Nach  Lemberger  sind  die  vielerlei  Formen 
der  Nierenverlagerung  doch  hinsichtlich  ihrer  Entstehung  prinzipiell 
in  einheitlicher  Weise  zu  verstehen.  Die  Basis  dafür  ersieht  er  mit 
uns  in  einer  fehlerhaften  Wachstumsrichtung  der  ins  nephrogene 
Blastem  eindringenden  Ureterknospe.  Infolge  frühzeitiger,  eng  nach- 
barlicher Beziehung  der  beiden  Harnleiterknospen  im  Falle  mancher 
Dystopie,  die  zur  Verschmelzung  des  Parenchyms  der  Niere  sich  aus- 
gestaltet, wird  die  Wachstumsschnelligkeit  der  eine  größere  (ge- 
meinsame) Masse  angreifenden  Ureterknospen  verlangsamt,  weshalb 
meist  auch  bei  bilateral-symmetrischer  Verschmelzung  tiefer  Stand 
des  Harndrüsenorgans  bedingt  ist.  Allein  dieser  Tiefstand  bzw.  die 
verschiedenen  Dystopien  und  Anomalien  der  Nierenform  fänden  noch 
eine  weitere  Erklärung  ihres  Zustandekommens  durch  die  Tatsache, 
daß  die  Involution  der  Urnierenanlage  gestört  sein  könnte,  daß  die 
Urnieren  in  den  fraglichen  Fällen  .eine  beträchtliche  und  allzu  dauernde 
Anlage  erfahren  hätten.  Es  wäre  das  eine  atavistische  Neigung.  Wenn 
das  Nachnierenblastem  nicht  rechtzeitig  (im  Bereich  des  29.  Segmentes 
nach  Schreiner)  von  der  Urnierenanlage  durch  einen  bestimmten  Rück- 
bildungsvorgang gelöst  würde,  wie  das  bei  der  Ueberentwicklung  der 
Urniere  möglich  sein  dürfte,  dann  komme  es  zu  einer  Reduzierung 
des  für  die  Nachniere  bestimmten  Bildungsmaterials  (analog  der  von 
Pagel  geforderten  Hypoplasie  des  mesonephrogenen  Gewebes),  komme 
es  zur  Hypoplasie  und  Aplasie  der  Nachniere;  es  komme  aber  anderer- 
seits auch  zu  Störungen  in  der  Differenzierung  des  WoLFFSchen  und 
MüLLERSchen  Ganges,  wodurch  die  Kombination  von  Nieren-  und 
Genitalmißbildungen  begreiflich  würde.  Die  teratologische  Statistik 
lehre,  daß  beim  Menschen  hinsichtlich  solcher  Kombination  das 
männliche  Geschlecht  das  weibliche  übertreffe;  in  der  Tat  sei  beim 
Manne  die  Ausbildung  der  Urniere  vollkommener  als  beim  Weib. 
Die  vergleichende  Anatomie  lehre,  daß  man  beim  Schwein  Dystopien, 
Hypoplasien  und  Aplasien  der  Niere  besonders  häufig  finde;  gerade 
das  Schwein  sei  aber  unter  den  höheren  Wirbeltieren  durch  Ent- 
faltung der  größten  Urnierenanlagen  ausgezeichnet. 

Schlesinger  hat  die  recht  vielfältigen  Variationen  des '  arteriellen 
Gefäß  Verlaufes  zwischen  Aorta  und  dystopen  Nieren  besonders  ins 
Auge  gefaßt.  Nach  Felix  komme  es  bei  der  kaudokranialen  Ver- 
schiebung der  Nierenanlage  zu  wechselndem  Gefäßanschluß  der  Niere 
an  Zweige  des  arteriellen  Urnieren-Rete;  stehe  der  Ascensus  renum 
still,  dann  sei,  wie  der  Autor  annimmt,  kranial  vom  letzt  erreichten 
Punkt  der  Nierenanlage  kein  Zweig  des  Rete  arteriosum  urogenitale 
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vorhanden,  d.  h.  jener  ehemals  in  vielfacher  Zahl,  parallel  und  unter- 
einander verzweigt  von  der  Aorta  zum  WoLFFSchen  Körper  ver- 
laufenden Arterien.  Schlesinger  hält  aber  nun  das  Vorhandensein 
solcher  Aortenzweige  geradezu  für  maßgebliche  Bedingung  zur  Höhen- 
wanderung der  Niere;  Nach  ihm  wäre  die  Voraussetzung  zur  Dystopie 
der  Nieren  erfüllt,  wenn  sich  auf  Grund  irgendeiner  Schädigung  zu 
einer  Zeit,  in  der  die  Niere  noch  tief  steht,  also  schneller  wie  ge- 
wöhnlich, Urniere  und  Urnieren-Rete  zurückgebildet  hätten.  Es  wäre 
nun  denkbar,  daß  eine  solch  schnelle  Rückbildung  der  Urniere.  vor- 
ausgesetzt natürlich,  daß  sie  überhaupt  vorkommt,  gleichzeitig  Defekt- 
bildung der  mit  ihr  in  innigem  Zusammenhang  stehenden  WoLFFSchen 
bzw.  MüLLEKSchen  Gänge  und  ihrer  Abkömmlinge  auslöse,  während  die 
Keimdrüsen  als  schon  sehr  frühzeitig  selbständige  Gebilde  intakt 
bleiben  würden.  Schlesinger  sieht  ein,  daß  diese  Hypothese  nur  die 
Fälle  der  Dystopie  mit  Genitalanomalien  erklären  könnte,  nicht  aber 
jene  Genitalanomalien  mit  Nierendystrophie  oder  -aplasie.  Er  meint, 
vielleicht  belege  seine  Ansicht  nur  eine  Möglichkeit  von  zahlreichen, 
welche  alle  als  ursächliche  oder  bedingende  Koeffizienten  zu  gelten 
hätten. 

Zu  diesen  Ausführungen  von  Lejibebger  und  Schlesinger  hat  Gg. 
B.  Gruber  1924  in  einer  Arbeit  über  „Yersehmelzungsnieren"  Stellung  genommen. 
Er  hält  den  ScHLESLNGER*ehen  Deutungsversuch  nicht  tiir  glücklieh;  denn  er  ar- 
beite mit  räumlichen  und  morphogenetischen  Unwahrscheinlichkeiten.  er  beachte 
zu  wenig  die  Abhängigkeit  der  zunehmenden  Ausdehnung  des  Metanephroblastems 
vom  Mesonephroblastem.  Schlesinger  habe  nicht  bedacht,  daß  auch  normal  hoch 
gestiegene  Nieren  mitunter  kräftige  Arterien  Varianten  aufweisen,  welche  von  der 
Art.  iliaca  oder  von  der  Art.  mesenteriea  inferior  stammen ;  seine  Theorie  nehme 
nicht  Rücksicht  derauf,  daß  bei  Nierendystopie  einer  Seite  doch  die  entsprechende 
Xebenniere  arteriell  vom  ehemaligen  Rete  der  Urniere  versorgt  werden  könne,  und 
daß  die  Xebenniere  trotzdem  am  richtigen  Ort  und  am  weitesten  kranial  in  der 
Wanderungsbahn  der  Xierenanlage  sitze.  Der  Ascensus  renum  werde  nicht  begrenzt 
oder  beeinflußt  dadurch,  daß  über  der  letzterreichten  Xierenanlage  evtl.  keine 
weiteren  Urnierenarterien  mehr  zum  Anschluß  bereit  seien.  Die  Arterien  der  Xiere 
müßten  vom  Standpunkt  einer  Gefolgschaft,  eines  sekundären  Anschlusses  an  das 
wandernde  Urgan.  nicht  aber  vom  Standpunkt  einer  primären  Bereitschaft  und 
Anziehung  für  das  wandernde  Organ  betrachtet  werden.  Schleslngeb  falle  mit 
seiner  Theorie,  ohne  es  zu  wollen,  auf  die  Erklärung:  von  Alezais  zurück,  der  die 
Xierenanomalie  eine  Folge  der  Gefäßanomalie  sein  ließ;  allerdings  schaltete  er  als 
bedingend  die  beschleunigte  Urnierenrückbildung  samt  begleitender  Dystrophie 
ihres  Gefäßapparates  seiner  ursächlichen  Gefäßanschlußtheorie  vor.  Schlesinger 
könne  so  das  Raumproblem  für  den  Mesenchymalbereich  des  hinteren  Rumpf- 
abschnittes in  Hinsicht  auf  die  pathologische  Xierenentwicklung  nicht  fördern, 
seine  Hypothese  hänge  allzu  sehr  in  der  Luft  und  sei  zu  einseitig.  Viel  weniger 
gelte  dies  von  Lembergers  Ausführungen. 

Wir  dürfen  in  der  Erklärung  der  Nierendystopie  und  Nieren- 
verschmelzung uns  nicht  auf  eine  Möglichkeit  festlegen,  müssen  vor 
allem  daran  denken,  daß  neben  der  Wachstumseigenart  des  Ureters 
auch  eine  Eigenart  des  metanephrogenen  Gewebes  bzw.  des  Schrelner- 
schen  Zwischenblastems  in  Frage  kommen  kann.  "Wir  dürfen  auch 
nicht  vergessen,  daß  bei  schwerer  Störung  des  Ureterwachstums,  ja 
bei  Mangel  einer  Ureteraussprossung  auf  einer  Seite  des  Körpers, 
doch  das  metanephrogene  Gewebe  dieser  Seite  für  eine  Ureterknospe 
empfangsbereit  sein  kann.  Wäre  dies  nicht  der  Fall,  dann  wären  jene 
Fälle  unerklärbar,  in  denen  eine  gekreuzte  Dystopie  einer  Niere  nach 
der  Gegenseite  erfolgte,  nach  der  gleichen  Gegenseite,  welche  durch 
Agenesie  des  zugehörigen  Harnleiters  folglich  auch  durch  orthotopen 
Nierenmangel  ausgezeichnet  war.  — 
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Es  sei  hier  zum  Schluß  noch  einmal  in  übersichtlicher  Zusammen- 
fassung die  eigene  Ansicht  des  Verfassers  über  die  formale  Ge- 
nese der  Nierendystopie  und  der  Nieren  Verschmelzung 
angeführt,  sowie  er  sie  im  Handbuch  der  Urologie  von  Voelcker 
und  v.  Lichtenberg  x)  ausgedrückt  hat. 

Infolge  eines  meist  verzögerten,  selten  beschleunigten,  oft  in  der 
Wachstumsrichtung  gestörten  Vordringens  der  Uretersprosse  erfolgt 
am  ungewöhnlichen  Ort  die  Differenzierung  des  metanephrogenen 
Blastems  um  die  Ausstülpungen  des  Nierenbeckens  zur  Niere.  Un- 
gemein frühzeitig  können  dabei  die  "Wirkungsfelder  beider  Ureter- 
sprossen  so  nahe  aneinander  zu  liegen  kommen,  daß  das  zur  Nieren- 
gewebsentwicklung  angeregte  Blastem  von  vornherein  nicht  in  zwei 
Nierenorgane  sich  aufteilt,  sondern  verbunden  erscheint.  Diese  »Ver- 
schmelzung" ist  immerhin  sekundär  gegenüber  dem  vorausgesetzten 
Prozeß  der  dystopischen  Wachstumsrichtung  der  einen  oder  beider 
Harnleitersprossen :  sie  ist  primär  hinsichtlich  der  Formdifferenzierung 
der  ganzen  Niere,  obwohl  es  durchaus  möglich  ist,  daß  zwei  ursprüng- 
lich völlig  getrennt  sich  entwickelnde  Nierengewebsanlagen  erst  se- 
kundär aneinander  geraten  und  zusammenwachsen.  Man  kann  wohl 
sagen,  je  breiter  die  Verwachsungsbrücke,  desto  früher  ist  die  Ver- 
schmelzung erfolgt.  Die  Entstehungsfrist  der  Nierendystopie 
beginnt  im  ersten  Lunarmonat:  sie  reicht  bis  in  die  postfetale  Zeit, 
da  ja  die  Nieren  erst  im  zweiten  Lebensjahr  ihren  endgültigen  Platz 
einnehmen. 

Nierendystopie  und  Nieren  Verschmelzung  als  Folge  eines  örtlich 
falsch  gerichteten  und  am  falschen  Ort  beendeten  Wachstums  einer  oder  beider 
Harnleitersprossen  deuten  auf  eine  tiefer  liegende  Ursache  hin.  Sie  muß  in  un- 
günstigen Raumverhältnissen  gegeben  sein,  dort,  wo  jene  Auswaehsurigsvorgänge 
sich  abspielen  sollten.  Eine  unregelmäßige  Entwicklung  bzw.  Ausdehnung  des 
mesenchymalen  Blastems  ist  anzuschuldigen,  aus  dem  sich  bei  JBerührang  mit  den 
differenzierten  Ureterknospen  das  Nierenparenchym  bildet.  Es  ist  nicht  unwahr- 
scheinlich, daß  eine  übergroße  und  besonders  lang  erhaltene  Gestaltung  der  Ur- 
nierenanlage  im  Sinne  Lembergers  zur  räumlichen  Beeinträchtigung  des  meta- 
nepbrogenen  Mesenchymanteils  führen  kann.  Vielleicht  genügen  aber  auch  un- 
günstige Umgebungsverhältnisse,  ungewöhnliche  Krümmungen  oder  Fressungen  des 
embryonalen  Rümpfendes,  abhängig  von  der  Art  der  Fruchteinbettung.  um  eine 
Harnleiterknospe  nach  ihrem  regelrechten  Entstehen  aus  dem  Urnierengang  in  einer 
Richtung  des  geringsten  Widerstands  vorwachsen  zu  lassen.  Wahrscheinlich  ist  die 
Störung  der  gleichmäßigen  Entwicklung  des  mesenchymalen  Gewebes,  d.  h.  das 
Rätsel  der  ungleichen  mesenchymalen  Raumverhältnisse  im  kaudalen  Abschnitt 
des  embryonalen  Rumpfes  der  Ursache  nach  nicht  einheitlich  zu  lösen. 
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IV.  Eiitwickhmffsstörnng  der  Nierengröße  und  der  Nierenzahl. 

a)  Kleinheit  einer  Niere  („Zwergniere"). 

Nierenkleinheit  im  Sinne  einer  zu  geringen  Größenentwicklung, 
also  einer  Hypoplasie,  ist  keine  allzu  seltene  Erscheinung.  Freilich 
muß  man  sich  im  einzelnen  Fall  bemühen,  genau  zu  scheiden,  wie 
weit  primäre  Mangelhaftigkeit  der  Bildung,  wie  weit  sekundäre 
Atrophie  im  Spiele  ist.  Manchmal  kann  es  große  Schwierigkeiten 
machen,  eine  während  der  Entwicklung  eingetretene  Xierenatrophie  — 
die  etwa  auf  Grund  dysontogenetischer  Harnleiterverhältnisse  ein- 
getreten —  ron  einem  hypoplastischen  Zustand  der  Niere  zu  trennen. 
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Bei  Motzfeld.  H.  Schneider.  Schelleng,  Gg.  B.  Greber  und  Bmc 
ist  darüber  Näheres  ausgeführt. 

Der  Ausdruck  „Atrophie-  ist  ganz  außerordentlich  oft  bis  in  die  neueste 
Zeit  hinein  dort  verwendet  werden,  wo  man  von  einer  ßildungshemmung  der 
Bieren  sprechen  sollte,  oder,  um  es  richtiger  zu  sagen,  von  einer  Unterbrechung 
der  Fertigdifferenzierung  der  Nierenanlage  mit  einer  sich  vielleicht  anschließenden 
fehlerhaften  oder  doch  ungewöhnlich  kargen  Weiterentwicklung  bzw.  einer  ein- 
seitigen, der  Nierenfunktion  nicht  entsprechenden  Umbildung,  so  daß  als  Eesultat 
ein  kümmerliches,  verworrenes  Organ  übrig  blieb.  Es  mögen  für  solche  Organe, 
da  sie  kaum  funktionieren,  auch  atrophische  Vorgänge  und  Zustände  Geltung 
haben:  aber  das  Wesentliche  ist  hier  der  Mangel  ordentlicher  Organ bildung;  daher 
ist  die  Benennung  Hvpoplasie  für  sie  zweifellos  am  Platze.  Dieser  Terminus  trifft 
bestimmt  für  viele  Fälle  zu.  welche  in  der  Literatur  als  kongenitale  Atrophie  der 
Nieren  gehen  Hertz.  W.  Ebsteev.  Gerard.  Garbe  u.  Ettrhardt.  H.  Scteseeder. 
Bevacqea,  Gastaldi,  Gg.  B.  Gbeber  u.  Bdtg.  Dtbckmabit). 

Ganz  unzweifelhaften  Fällen  von  Nierenhypoplasie  begegnet  man 
nicht  oft.  Im  GABRE-ErERHARDTSchen  Handbuch  ist  ein  solcher  Fall 
abgebildet,  den  Prof.  Beneke  bei  einer 
Sektion  gewonnen  hat.  Er  betrifft  die 
Niere  einer  10jährigen  Patientin,  welche 
nur  einen  einzigen  Renculus.  eine  einzige 
Papille  besaß,  etwa  wie  die  Niere  eines 
Kaninchens.  Die  andere  Niere  war  im 
Längendurchmesser  dreimal  so  lang, 
kompensatorisch  vergrößert.  An  gleichen- 
Stelle  ist  dort  auf  einen  ganz  analogen 
Befund  Bebxh- Herscheelds  sowie  auf 
hypoplastische  Nieren  von  Wdxks  und 
Moxox  hingewiesen,  die  nur  je  zwei 
Pyramiden  des  Marks  aufzuweisen  hatten. 
Ich  selbst  habe  bei  einem  jungen  Mann 
eine  entsprechende  Zwergniere  mit  nur 
zwei  Markkegeln  gefunden,  während  die 
Niere  der  anderen  Seite  hyperplastisch 
lang  war  und  zwei  Nierenbecken,  bzw. 
Harnleiter  aufwies  (Fig.  86). 

Ballowttz  hat  in  seiner  großen  Zusammen- 
stellung über  den  angeborenen  Nierenmangel  die 
oben  genannten  Fälle  nicht  gebucht,  wohl  aber 
die  Befunde  von  anderen  Autoren  berücksichtigt 
—  allerdings  unter  dem  Vorbehalt,  es  sei  unter 
den  zahlreich  beschriebenen  Fällen  die  Entscheidung  nicht  leicht,  ob  die  Ver- 
kümmerung der  einen  Niere  wirklich  angeboren  oder  vielmehr  die  Folge  einer 
später  aufgetretenen  Entzündung  und  Schrumpfung  gewesen  sei.  Er  hatte  dabei 
im  Auge  Beobachtungen  von  Blastes.  Sed>t:y-Johxe-.  Deboe.  Rosenberger. 
Hertz.  Welsox.  Cock.  Watsox.  W.  Ebsteek.  Eppesger.  M ovt  * p.t>-M  a  p.ttv, 
Maghaht,  Bosteoem.  Geterbock.  Meuterer.  Taxzel,  Pexrose.  Aeschee- 
Teissedre.  Die  längste  dieser  hypoplastisehen  Nieren  sei  mit  iJj  cm.  die  kürzeste 
mit  cm  in  der  Länge  angegeben  worden.  Im  Falle  von  Aescher-Teissedre 
habe  das  hypoplastische  Organ  noch  nicht  1  g  gewogen. 

Zwergnieren  kommen  bei  Erwachsenen  wie  bei  Neugeborenen 
vor.  und  zwar  einseitig.  Doppelseitige  Nierenhypoplasie  ist  wohl  nur 
bei  Feten  oder  nicht  lebensfähigen,  geburtsreifen  Kindern  gefunden 
worden.  Darüber  ist  bei  H.  Scecseeder  und  namentlich  bei  Fritz 
Scheleexg  Literaturangaben  Näheres  angegeben.  Hypoplasie  einer 
Niere  ist  meist  durch  Hyperplasie  oder  doch  Hypertrophie  einer  an- 
deren Niere  ausgeglichen. 


Fig.  56.  Linksseitige  Zwerg- 
niere: rechtsseitige  Langniere 
mit  zwei  Nierenbecken.  Nach 
Gg.  B.  Grebeb  u.  Besg.) 
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Was  die  makroskopisch-anatomischen  Verhältnisse 
der  Kleinnieren  betrifft,  so  gibt  Risel  an,  es  handle  sich  um  kleine, 
platte  und  flache,  oft  längsovale,  dreieckige  oder  rechteckige  Gebilde, 
welche  meist  einen  medialen  hilusartigen  Einschnitt  hätten;  sie  seien 
derbe  und  solide  Körper  und  erweckten  den  Eindruck,  aus  einer 
bindegewebigen  Masse  zu  bestehen.  Die  von  mir  und  Bing  be- 
schriebene Kleinniere  war  unregelmäßig  von  Gestalt.  Pfeiffer  ge- 
wann gelegentlich  einer  Operation  eine  hypoplastische  Niere  von 
4,8 :  2,6  : 0,9  cm  an  Größe  mit  glatter  Oberfläche,  deutlich  unter- 
scheidbarer Mark-  und  Rindenzone,  gut  durchgängigem  Ureter  und 
normaler  Gefäßverteilung.  Die  angeborenen  Zwergnieren  lassen  sich 
unschwer  aus  ihrer  Kapsel  lösen.  Was  die  Größenverhältnisse 
betrifft,  so  habe  ich  an  Hand  der  RiSELSchen  Fälle,  eigener  Beob- 
achtungen und  der  Angabe  Schöpplees  folgende  Maße  von  hypo- 
plastischen Nieren  errechnet: 

größte  Maße  5,8  :  3,5  :  2,2  cm 

kleinste  Maße  1,5:0,8:0,3  „ 
Durchschnittsmaße  3,6  : 1,7  :  0,6  „ 

Diese  Maße  beziehen  sich  auf  erwachsene  Verhältnisse.  Leider 
ist  das  Gewicht  der  Zwergnieren  oft  nicht  angegeben.  Es 
schwankt  zwischen   einem  Gramm   und  Teilzahlen  des  normalen 

Nierengewichtes.  In  Risels  Fall 
wog  die  hypoplastische  Niere  20  g. 
In  unserem  eigenen  18  g. 

Die  histologische  Unter- 
suchung von  Zwergnieren 
sollte  nie  unterlassen  werden.  Ab- 
gesehen von  ganz  normalen  Gewebs- 
bildern  jener  Fälle,  in  denen  nur  eine 
einfache  Reduktion  der  Markkegel- 
zahl vorliegt  finden  sich  in  den  hypo- 
plastischen Nieren  oft  geradezu  ver- 
worrene Texturverhältnisse.  Häufig 
herrscht  der  mesenchymal -binde- 
gewebige Anteil  vor;  ein  gewisser 
Mangel  an  Glomeruli  und  Harn- 
kanälchen  fällt  auf.  Nicht  selten  sind 
die  Kanälchen  wurmartig  gekrümmt, 
erweitert;  ja  kugelig-cystische  Bil- 
dungen mit  mehr  oder  minder  hohem 
Epithel  sind  recht  gewöhnlich  anzu- 
treffen, sie  pflegen  von  kolloidalen  Massen  erfüllt  zu  sein.  Bis  zu 
dicht  durchsetzten,  zwerghaften  Cystennieren  gibt  es  hier  alle  Ueber- 
gänge.  Sie  sind  von  Berner  genau  studiert.  Neben  drüsigen  Be- 
standteilen pflegen  sie  allerlei  sonstige  gewebliche  Fehlbildungen  auf- 
zuweisen, solide  Epithelnester,  Züge  und  Haufen  glatter  Muskulatur 
(Busse),  Knorpelinseln  usw.  (Vgl.  H.  Schneider,  Sternberg,  Dieck- 
mann, Frieda  Schaefer,  Schilling,  Staemmler,  Hermann  Hueck!). 

Man  sollte  nicht  vergessen,  daß  hypoplastische,  aber  funktionierende 
Nieren  im  Lauf  der  Zeit  all  den  Unbilden  ausgesetzt  sind,  welche 
die  Nieren  normal  entwickelter  Menschen  auch  treffen  können.  Und 
wenn  man  in  einem  alten  Organismus  gelegentlich  neben  einer  mehr 


Fig.  87.  Bechtsseitige  Nieren- 
hypoplasie.  Beobachtung  des  Mainzer 
pathol.  Institutes. 
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oder  weniger  granulierten  Niere  einer  Seite  eine  auffallend  kleine,  etwa 
nußgroße,  granulierte,  rotgraue  Niere  der  anderen  Seite  findet,  welche 
nicht  etwa  die  Narben  ausgedehnter  Infarzierung,  die  Zeichen  schwerer 
Arteriosklerose,  oder  einer  spezifischen,  schwielig  ausgeheilten  Ent- 
zündung erweist,  muß  man  daran  denken,  daß  eine  primär  hypoplastische, 
vielleicht  gleichwohl  nur  minder  funktionstüchtige  Niere  einer  sekun- 
dären Schrumpfung  unterlag,  wie  das  vielleicht  in  einem  von  mir  be- 
obachteten Fall  zutraf,  dessen  Kleinniere  in  Fig.  88  abgebildet  ist. 

Es  handelt  sich  um  den  merkwürdigen  Fall  einer  86  Jahre  alten  Frau, 
die  an  Koronarsklerose  gestorben  war.  Die  rechte  Niere  war  nur  wenig  ge- 
schrumpft. Sie  maß  12:5:4  cm,  die  linke  war  sehr  klein  (5:2:1,5  cm.  Beider- 
seits waren  die  Nierenbecken  etwas  erweitert.  Die  rechte  Niere  wog  180  g,  die 
linke  nur  30  g.  Beide  Nieren  erwiesen  sich  als  chronisch  vaskulär  erkrankt.  Die 
linke  Niere  bot  indes  den  Anblick  einer  polycystischen  Kleinniere.  Größtenteils 


Fig.  88.  Hypoplastische  und  geschrumpfte,  von  Cystchen  durchsetzte  Niere  einer 
alten  Frau.  Im  Ureter  eine  Ureteritis  cystica.  Natürl.  Gr.  (Nach  Gg.  B.  Grdber.) 

beruhte  das  auf  einer  erworbenen,  cystisch  entzündlichen  Veränderung  von  Ureter 
und  Nieren.  Die  rechte  Niere  war  völlig  frei  von  allen  cystischen  Erscheinungen, 
obwohl  auch  ihre  Nierenbeckenwand  Zeichen  chronischer  Entzündung  erkennen 
ließ.  Leider  konnte  die  linke  Niere  nicht  in  Serienschnitte  zerlegt  werden. 
Immerhin  zwangen  die  große  Ungleichheit  im  äußeren  Anblick  und  die  relativ 
gut  entwickelten  ßindengewebsherde  neben  stark  cystisch  veränderten  zur  An- 
nahme, daß  hier,  abgesehen  von  der  Inflammatio  cystica  und  der  vaskulären 
Sklerose  eine  hypoplastische  Kleinniere  vorgelegen  (Fig.  89). 

Ueber  die  Ursachen  der  Nierenhypoplasie,  welche  in  großer 
Regelmäßigkeit,  wenn  auch  nicht  in  erheblichem  Ausmaß,  die  ver- 
lagerten Nieren  im  Fall  gekreuzter  (bzw.  transversaler)  Dystopie, 
manchmal  aber  auch  den  Seitenteil  einer  Hufeisenniere  betrifft, 
herrschen  nur  Vermutungen.  Ob  eine  korrelative  Wachstumsstörung 
zwischen   der  Ureterverzweigung    und    dem    nephrogenen  Blastem 
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(Fischel)  oder  ob  eine  in  der  Wand  des  Urnierenganges  zu  weit 
kranial,  also  am  falschen  Ort  erfolgte  Ausstülpung  des  definitiven 
Ureters  schuld  ist,  wie  C.  Schmidt,  Zimmermann  und  Rech  über- 
legten, sei  es  daß  so  eine  primäre  Hemmung  der  Nierengewebs- 
entwicklung  zustande  kam  (Zimmermann),  sei  es  daß  eine  sekundäre 
Nierenmißbildung  etwa  durch  endgültig  fehlerhafte  Ausmündung  des 
Harnleiters  in  die  Geschlechtskanäle  oder  im  Bereich  des  Blasen- 
ausganges die  Folge  war  (Fig.  90),  das  läßt  sich  mehr  vermuten  als 
beweisen;  dabei  sind  jene  Einzelfälle  relativ  klar,  welche  infolge 
dystopischer  Uretermündung  einer  embryonalen  oder  in  früher  Kindheit 
erfolgten  atrophischen  Nierenschrumpfung  zu  danken  sind,  die  durch 


Fig.  89.  Fig.  90. 


Fig.  89.  Schnitt  durch  die  cystisch  veränderte,  hypoplastische  Schrumpfniere 
der  Fig.  88.    R  Nierenrinde.    (Nach  Gg.  B.  Grüber.) 

Fig.  90.  Kongenitale  Dystopie  des  rechten  Ureters,  dessen  Mündung  im 
Blasenausgang  liegt.  Dadurch  bedingte  atrophische  Schrumpfung  der  linken 
Niere;  diese  hatte  funktioniert,  wie  die  Harnsteine  im  erweiterten  unteren  Ureter- 
ende  beweisen.    P  Prostata.    (Nach  Gg.  B.  Getjber.) 

den  wachsenden  Druck  der  im  Nierenbecken  angestauten  Flüssigkeit 
verursacht  wurde. 

Nicht  übersehen  werden  sollte  vor  allem  die  Anschauung  von 
Fischel,  wonach  dem  Epithel  der  Harnleitersprosse  ein  formativer 
Reiz  gegenüber  dem  metanephrogenen  Gewebe  zukommt;  ist  dieser 
ungenügend  oder  ungeeignet,  wird  eine  minderwertige  oder  gar  keine 
Nierengewebsbildung  erfolgen. 

Ueber  die  Häufigkeit  hypoplastischer  Nieren  gibt  die 
Aufstellung  von  Bugbee  und  Wollstein  einen  Anhaltspunkt:  Sie 
fanden  bei  4903  Leichenöffnungen  von  Kindern  5mal  Zwergnieren 
(allerdings  geben  sie  an,  noch  lömal  die  kleine  Form  polycystischer 
Nierenfehlbildung  wahrgenommen  zu  haben). 


Riesennieren. 


257 


b)  Vergrößerung  einer  Niere  („Riesenniere"). 

Riesennieren  sind  als  seltene  Erscheinung  bei  einem  Neu- 
geborenen von  44  cm  Länge  und  2  kg  Gewicht  festgestellt  worden 
(Querner).  Sie  waren  in  jeder  Dimension  um  1—1,5  cm  größer, 
als  kindliche  Vergleichsnieren  des  gleichen  Alters.  In  ihrer  Ent- 
wicklung waren  aber  diese  großen  Nieren  gegenüber  den  fetalen 
Nieren  einer  44  cm  langen  Durchschnittsfrucht  stark  zurück;  es 
scheint  nur  die  Anlage  hyperplastisch,  die  Pyramidenzahl,  die  Ren- 
culusbildung  vermehrt  gewesen  zu  sein.  Querner  führt  auch  an, 
daß  bei  eineiigen  Zwillingen  das  eine  Individuum  manchmal  mit 
vergrößerten  Nieren  gefunden  wird,  was  man  auf  asymmetrische  Ver- 
hältnisse im  plazentaren  Blutkreislauf  zurückgeführt  hat. 

Findet  man  bei  Menschen  jenseits  der  frühen  Kindheitsperiode  von 
beiden  Nieren  eine  auffallend  groß,  dann  ist  es  schwer  zu  sagen  und 
bedarf  genauer  Beobachtung,  ob  man  von  einer  Hyperplasie  oder 
einer  Hypertrophie  der  Niere  sprechen  soll.  Daß  beide  Nieren 
eines  Erwachsenen  in  Maßen  und  Gewichten  —  ohne  zirkulatorischen 
oder  entzündlichen  Störungen  unterlegen  zu  sein  —  über  das  Mittel  be- 
trächtlich hinausgehen,  kommt  gelegentlich  vor;  so  habe  ich  bei  einer 
an  Brustkrebs  verstorbenen  Frau  ohne  Herz-  und  Nierenerkrankung 
fetal  gelappte,  allseitig  gut  gebildete  Nieren  von  13  cm  Länge  und 
einem  Gesamtgewicht  von  390  g  (links  180,  rechts  210  g)  gefunden, 
obwohl  die  Frau  nur  mittelgroß  war.  Mikroskopisch  waren  beide 
Nieren  intakt.  Die  Zahl  der  Markkegel  stand  an  der  oberen  Variations- 
grenze. Man  wird  leicht  geneigt  sein,  in  solchem  Fall  an  eine  Hyper- 
plasie zu  denken.  Und  doch  dürfte  sich  große  Vorsicht  empfehlen; 
es  ist  zu  überlegen,  wie  weit  Hyperplasie,  wie  weit  Hypertrophie  im 
Spiel  ist. 

Ein  anderes  Beispiel  wird  dies  klarer  dartun :  Das  Innsbrucker  pathologische 
Institut  verfügt  über  das  Sammlungspräparat  der  Nieren  eines  186  cm  großen  Akro- 
megalen,  der  im  Alter  von  40  Jahren  an  Myodegeneratio  cordis  verstorben  ist.  Die 
Akromegalie  war  auf  eine  Hypophysenadenom  zurückzuführen  Sie  war  namentlich 
an  den  inneren  Organen  ganz  außerordentlich  ausgeprägt.  Die  splanch nomegalen 
Nieren  dieses  Kranken  maßen  von  Pol  zu  Pol  1 8 : 9 : 6,5  cm,  seine  Nebennieren 
8 : 3  :  3,5  cm.  War  auch  ein  Teil  dieser  Nierengröße  auf  Stauungs-  und  Oedem- 
zustände  zurückzuführen,  so  bleibt  doch,  wenn  man  das  in  Rechnung  zieht,  noch 
ein  reichl'ch  großes  Organ  übrig.  Das  Wachstum  dieser  Nieren  dürfte  zugleich 
mit  der  übrigen  Akromegalie  eingetreten  sein.  Erscheinen  auch  die  Elemente  des 
Gewebsauf baues  solcher  Organe  stark  vergrößert,  so  kann  man  doch  auch  die 
andere  Annahme  gewiß  nicht  ablehnen,  daß  im  Aufbau  der  Kanälchen,  der  Ge- 
fäße und  des  Stützgewebes  eine  große  Zahl  von  Zellelementen  im  Lauf  der 
werdenden  Splanchnomegalie  mehr  und  mehr  neu  hinzutraten,  wenn  auch  die 
einzelnen  Nephren  der  Nieren  nicht  vermehrt  worden  sein  dürften.^ 

So  ist  Hypertrophie  und  Hyperplasie  oft  innigst  verknüpft,  fast 
nie  exakt  genau  auseinander  zu  halten,  meist  nur  unsicher  erschließbar. 
Gerade  im  Fall  der  sog.  kompensatorischen  Nierenver- 
größerung nach  Ausfall  der  anderen  Niere  ist  diese  Schwierigkeit 
zu  bedenken.  Wenn  hier  auch  vielfach  in  das  Gebiet  der  exogen 
bedingten  Krankheitserscheinungen  und  der  regenerativen  Folgen 
übergegriffen  wird,  so  muß  doch  versucht  werden,  Klarheit  in  diese 
Angelegenheit  der  Hypertrophie  und  Hyperplasie  zu  bringen.  Ich 
will  daher  die  Ausführungen  wiederholen,  welche  an  anderem  Ort  von 
Bing  und  mir  niedergelegt  wurden,  und  will  einige  neue  Forschungs- 
ergebnisse einflechten  und  anhängen. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  17 
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Perls  hat  1S72  die  kompensatorische  Xieren  Vergrößerung  auf  eine  wahre 
Hypertrophie  zurückgeführt;  von  ihr  seien  die  verschiedenen  Formelemente  in 
verschiedener  Art  betroffen,  und  zwar  so,  daß  die  für  die  Sekretion  wichtigsten, 
also  die  gewundenen  Kanäle  und  die  Epithelien  derselben  am  meisten,  die  geraden 
Kanälchen  und  ihre  Epithelien.  sowie  die  MALPiGHisehen  Körperchen  am  wenigsten, 
ja  nicht  nachweisbar  an  Größe  zunähmen.  Peels  betonte  ferner,  daß  wahrschein- 
lich mit  dieser  wahren  Hypertrophie  eine  Neubildung  von  Drüsengewebe  und  Blut- 
gefäßen, also  eine  Hyperplasie  verbunden  sei. 

P.  Grawttz  und  Israel  untersuchten  1S79  experimentell  den  Zusammen- 
hang zwischen  Xierenerkrankung  und  Herzhypertrophie.  Dabei  wiesen  sie  auf  die 
Vermehrung  einzelner  Elemente  (Hyperplasie)  der  ßELLLXischen  Säulen  bei  ein- 
seitiger kompensatorischer  Xierenvergrößerung  hin,  ohne  in  Abrede  zu  stellen,  daß 
dabei  gleichzeitig  eine  Hypertrophie  im  Spiele  sei.  Bei  alten  Tieren  bleibe  die 
Hyperplasie  weit  hinter  den  Verhältnissen  junger  Tiere  zurück. 


Fig.  91.  Xiere  eines  Akromegalen :  daneben  zum  Vergleich  eine  normal  große 
Xiere.    Präp.  des  p.  a.  L  Innsbruck. 

Der  von  Schweigers  und  von  Lichtexsterx  untersuchte  Fall  einer  enormen 
rechtsseitigen  vikariierenden  Xieren  Vergrößerung  wurde  mikroskopisch  als  Hyper- 
plasie und  Hypertrophie  erklärt.  Die  fragliche  Xiere  maß  16  :  7  :  61/?  cm ;  sie 
wog  440  g. 

Bibbert  erkannte  1SS2  das  kompensatorische  Wachstum  jugendlicher  Xieren 
auf  der  Grundlage  einer  Vermehrung  der  Harnkanälehen  und  Glomerulusepithelien 
Hyperplasie)  und  einer  Vergrößerung  der  Harnkanälchenelemente,  sehr  wahr- 
scheinlich auch  jener  der  Glomeruli  (Hypertrophie).  Dabei  sei  die  Kapselweite 
der  Glomeruli  und  die  Lichtungsweite  der  gewundenen  Harnkanälchen  etwas  be- 
trächtlicher geworden. 

Beumer  hat  bei  kompensatorischer  Vergrößerung  der  Xieren  mikroskopische 
Messungen  angestellt.  Da  er  so  eine  Hypertrophie  nicht  feststellen  konnte,  schloß 
er  auf  vermehrte  Ausbildung,  auf  eine  Hyperplasie  aller  die  Xieren  zusammen- 
setzenden Teile  (1878). 

Falk  sprach  sich  bei  Untersuchung  einer  linksseitigen  kompensatorischen 
Xieren  Vergrößerung  (Maße  12:9:2  cm)  in  dem  Sinne  aus.  daß  keine  Vergrößerung 
von  Glomeruli  und  Harnkanälchen  zu  finden  sei. 

Guttmaxx  hat  1S83  zwei  Fälle  von  einseitigem  Xierenmangel  bearbeitet 
und  die  kompensatorische  Vergrößerung  der  anderen  Xiere  mikroskopisch  unter- 
sucht. Er  erklärt  im  Fall  eines  15jährigen  Knaben  die  Vergrößerung  bedingt  durch 
Hyperplasie,  aber  auch  durch  nachweisbare  Hypertrophie  der  Glomeruli  und  Tubuli 
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contorti;  im  Fall  einer  20jährigen  Arbeiterin  sei  die  Nieren  Vergrößerung  nur  durch 
Nierenhyperplasie,  nicht  durch  Nierenhypertrophie  bedingt  gewesen. 

Eckardt  widmete  1888  der  Frage  der  kompensatorischen  Nierenvergrößerung 
eine  ausführliche  Arbeit,  welche  auch  eingehender  die  einschlägige  frühere  Literatur 
berücksichtigt  (Cohxheem,  Nothnagel.  Stoss.  Beckma>~>\  Valette.*,  Roses*- 
stein.  Guddex  und  Lorexz,  abgesehen  von  den  im  Vorausgehenden  schon  an- 
geführten Literaturstellen) .  3  Fälle  von  kongenitalem  einseitigen  Nierenmangel 
bei  30jährigem,  32jährigem  und  5öjährigem  Patienten  dienten  ihm  zur  Behandlung 
der  kompensatorischen  Nierenvergrößerung.  Entsprechend  ähnlicher  Anschauung 
von  Lorenz  nimmt  er  für  angeborene,  bzw.  für  jüngere  Fälle  eine  Hyperplasie 
und  Hypertrophie  der  Glomeruii  an. 

Die  Harnkanälchen  hätten  an  Dicke  zugenommen,  wahrscheinlich  auch  an 
Länge;  hinsichtlich  der  erworbenen  Nieren  Vergrößerung  betont  er.  ähnlich  wie 
Perls,  daß  eine  Größenzunahme  der  Glomeruii  und  der  übrigen  die  Niere  zu- 
sammensetzenden Gebilde  wesentlich  sei.  Im  Alter  finde  eine  Neubildung  von 
Glomeruii  und  Harnkanälchen  nicht  statt.  Je  nachdem  der  Ausfall  der  einen 
Niere  in  frühere  oder  spätere  Zeit  des  Embryonallebens  falle,  werde  auch  die 
Neubildung  von  Glomeruii  und  Harnkanälchen  eine  mehr  oder  minder  vollstän- 
dige sein. 

Neuerdings  hat  sich  Glad~to>~e.  ausgehend  von  einer  Untersuchung  einer 
vergrößerten  Niere  bei  Mangel  der  gegenseitigen  Nierenanlage,  bemüht,  messend 
und  zählend  die  Gewebselemente  auf  Hyperplasie  zu  prüfen.  Auf  Grund  dieser 
Arbeit  müßte  man  in  der  Annahme  der  Nierenhyperplasie  sehr  zurückhaltend  sein 
und  schon  bei  kongenitalen  Verhältnissen  an  die  bedeutende  Polle  der  Hyper- 
trophie denken. 

Bemerkenswert  sind  auch  Untersuchungen  von  Arataki  an  weißen  Patten: 
Nach  Entfernung  der  einen  Niere  wuchs  die  andere  Niere  an.  und  zwar  nahm 
ihre  Größe  mit  der  Zeitdauer  zu.  welche  nach  der  Operation  verstrich:  nach 
SO  Tagen  war  die  Gewichtskompensation  der  überbleibenden  Niere  immerhin  noch 
unvollständig.  Die  Zahl  der  Glomeruii  nahm  indes  nicht  zu.  Es  bestand  nur 
eine  Hypertrophie,  keine  Hyperplasie.  Die  Hypertrophie  wurde  dagegen  nicht 
wesentlich  durch  Verlängerung  der  gewundenen  und  geraden  Harnkanälchen  so- 
wie der  Sammelröhren  veranlaßt.  Beachtenswert  war  noch  die  Zunahme  des  Stütz- 
gewebes. 

Von  Interesse  erscheint  nun  weiterhin,  welchen  Niederschlag 
diese  Forschungen  über  die  Nierenvergrößerung  in  den  verschiedenen 
Lehrbüchern  der  pathologischen  Anatomie  fanden. 

Kaufmann  schreibt  darüber:  Die  vorhandene  solitäre  Niere 
wird  kompensatorisch  hyperplastisch  und  übernimmt  die  Funktion 
der  Exkretion  allein.  Sie  kann  ein  Gewicht  erreichen,  wie  es  sonst 
zwei  gesunde  Nieren  haben.  Ziegler  benennt  die  Vergrößerung  der 
Solitärniere  bei  einseitigem  Nierenmangel  als  Hypertrophie.  Ebenso 
drücken  sich  Schmaus  und  Herxheimer  aus.  Auch  Eibbert  faßt, 
wie  schon  erwähnt  wurde,  diesen  Vorgang  als  Hypertrophie  auf,  die 
er  ganz  allgemein  von  Hyperplasie  trennt:  die  hypertrophische  Niere 
wachse  höchstens  um  -3  der  früheren  Größe,  weil  fast  nur  die 
Glomeruii  und  die  gewundenen  Harnkanälchen.  also  die  funktionellen 
Gebilde,  an  der  Hypertrophie  teilnähmen.  ..Die  Epithelien".  fährt 
Ribbert  fort,  „vergrößern  und  vermehren  sich,  die  Kapillarknäuel 
werden  umfangreicher.  Gerade  Harnkanälchen  und  Bindegewebe  haben 
an  der  Hypertrophie  keinen  Anteil."  Auch  experimentell  hat  Ribbert 
diese  Frage  studiert.  Er  kam  zu  dem  Ergebnis,  daß  erst  nach  Ex- 
stiipation  einer  ganzen  Niere,  dann  der  Hälfte  der  anderen  Niere,  der 
übrigbleibende  Rest  fast  so  groß  -auswäehst".  wie  das  eine  Organ 
nach  Entfernung  des  anderen. 

Sehr  klar  berücksichtigen  die  verschiedenen  Bedingungen,  unter 
denen  Nierenvergrößerung  einzutreten  pflegt,  die  Ausführungen  von 
Joh.  Orth  und  L.  Aschoff.  Nierenhypertrophie  trete  nur  an  noch 
wachsenden  Organen  ausgiebig  ein.  wobei  das  l1  ofache  der  normalen 
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Größe  erreicht  werden  könne.  Sie  könne  angeboren  auftreten  und 
könne  erworben  sein.  Bei  der  Hypertrophie  sei  zwar  die  Rinde 
verbreitert,  aber  nicht  die  Zahl  der  Papillen  vermehrt.  Alle  Bau- 
steine der  Nieren,  Glomeruli  und  Epithelien  seien  bei  der  Hyper- 
trophie vergrößert.  Die  in  der  Fetalzeit  entstandene  Nierenver- 
größerung (infolge  Agenesie  oder  Hypoplasie  des  Organs  der  anderen 
Seite)  sei  teils  hypertrophisch  (durch  Größenzunahme  der  Zell- 
elemente der  Glomeruli  und  Kanälchen),  teils  hyperplastisch 
(durch  zahlenmäßige  Zunahme  der  Epithelien).  Daneben  existiere 
eine  als  Vitium  primae  formationis  auftretende  Nierenhyperplasie  mit 
einer  vermehrten  Entwicklung  der  Papillen  und  Nierenkörperchen 
gegenüber  der  Norm.  Auch  regenerative  Hypertrophie  (Größenzu- 
nahme) umschriebener  Teile  des  Organs,  nach  Nierenschädigung  (In- 
farkt, operativem  Defekt,  Vernarbung  nach  Entzündung)  ist  zu  be- 
denken; sie  ist  mit  hyperplastischer  Vermehrung  von  Gewebsbestand- 
teilen,  z.  B.  der  Epithelien  der  gewundenen  Harnkanälchen  verbunden. 
Ja,  es  scheint  dabei  sogar  zu  einer  Art  Umbau  des  Labyrinthes  der 
gewundenen  Harnkanälchen  kommen  zu  können,  die  Jores  als 
„Metallaxie"  genauer  geschildert  und  dem  regenerativen  und  hyper- 
plastischen Umbau  der  Leber  in  dem  als  „Zirrhose"  bezeichneten 
komplizierten  Anpassungsprozeß  verglichen  hat. 

L.  Aschoff  widmet  ferner  in  seinem  Lehrbuch  (5.  Auflage)  der  angeborenen 
Hyperplasie  der  Niere  einige  besondere  Sätze,  indem  er  anführt,  daß  sich  diese 
Erscheinung  meist  in  einer  Zweiteilung,  selten  in  einer  Dreiteilung  einer  Ureter- 
knospe  zeige.  Die  untere  bilde  ein  gewöhnliches  Nierenbecken  mit  normaler  Niere, 
die  obere  nur  ein  halbes  Nierenbecken  mit  halber  Niere,  welche  der  anderen  auf- 
sitze. (Das  kann  aber  auch  umgekehrt  sein.)  Die  Verschmelzung  oder  Trennung 
der  Nierenanlage  könne  die  verschiedensten  Grade  aufweisen.  Die  Hyperplasie 
könne  einseitig  oder  doppelseitig  sein.  Selten  sei  eine  vollständige  Trennung  in 
mehrere  Nierenanlagen. 

Uns  scheinen  die  Ausführungen  im  ORTHschen  und  im  Aschoff- 
schen  Lehrbuch  über  die  Beteiligung  von  Hyperplasie  und  Hyper- 
trophie an  der  Nierenvergrößerung,  welchen  in  ihrem  "Wesen  den 
Perls-,  Ribbert-,  Lorenz-,  EcKARTschen  Anschauugen  entsprechen, 
den  Nagel  auf  den  Kopf  zu  treffen.  Je  größer  die  Regenerations- 
kraft des  Gewebes  ist,  d.  h.  je  jünger  das  sich  entwickelnde  und 
wachsende  Individuum  ist,  desto  vollständiger  wird  an  der  einen 
Niere  Ersatz  geleistet  für  das,  was  an  der  anderen  nicht  zur  Funktion 
gelangen  konnte.  Eine  Zell-  und  Gewebsvermehrung,  also  ein  hyper- 
plastischer Vorgang  wird  sich  mit  einem  hypertrophischen,  wie  er 
im  Verlauf  vermehrter  Arbeitsleistung  Regel  ist,  verbinden,  wird 
sich  im  einzelnen  Fall  sehr  oft  gar  nicht  von  ihm  trennen  lassen. 
Darin  liegt  auch  eine  gewisse  Berechtigung.  Hypertrophie  und  Hyper- 
plasie generell  unter  demselben  Gesichtswinkel  zu  betrachten,  wie 
dies  Borst  im  AscHOFFschen  Lehrbuch  getan  hat.  Je  älter  der 
Organismus  ist,  der  sich  durch  Vikariierung  auf  einen  einseitigen 
Nierenverlust  einstellen  soll,  desto  geringer  wird  seine  Regenerations- 
kraft, desto  weniger  wird  eine  Hyperplasie  bei  ihm  bemerkbar  sein; 
länger  mag  die  Hypertrophie,  die  Zunahme  des  Umfanges  der  Einzel- 
elemente zur  Geltung  kommen. 

Die  Beurteilung  dieser  Dinge  unter  dem  Mikroskop  ist  gewiß 
nicht  leicht.  Um  ganz  sicher  zu  gehen,  wäre  es  ja  nötig,  alle  Nieren- 
elemente einerseits  nach  der  Menge  jeweils  zu  zählen  —  eine  Her- 
kulesarbeit! —  und  in  Beziehung  zur  Durchschnittszahl  für  die  ent- 
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sprechende  Altersstufe  zu  bringen ;  andererseits  müßte  man  an  best 
konserviertem  und  präpariertem  Material  sehr  zahlreiche  Messungen 
der  Zellen,  Glomeruli  und  Kanälchen  anstellen,  um  sie  dej  mittleren 
Größe  gegenüberzustellen  —  auch  wieder  unter  Berücksichtigung  des 
Alters. 

Braucht  man  nach  obigen  Ausführungen  den  Begriff  der  Hyper- 
plasie bei  übergroßen  Nieren  nicht  über  Bord  zu  werfen,  und  muß  man 
bedenken,  daß  hypertrophische  und  hyperplastische  Erscheinungen  meist 
Hand  in  Hand  gehen,  so  gibt  es  doch  bestimmte  Vorkommnisse,  welche 
die  Vorstellung  eines  „Zu  viel"  an  embryonaler  Gewebsausbildung  der 


Fig.  92.  Rechtsseitige  hyperplastische  Langniere  mit  zwei  Nierenbecken,  bei 
Ureter  fissus,  der  Länge  nach  durchschnitten.    (Nach  Gg.  B.  Grtjber  u.  Bing.) 


Nieren  unmittelbar  nahe  legen;  das  sind  die  eben  erwähnten  (Aschoff) 
Langnieren  mit  zwei  Nierenbecken  in  einer  oder  zwei 
Nierenpforten.  Sie  entstehen  im  Zusammenhang  mit  zwei  paralell 
aus  dem  Urnierengang  entsproßten  Harnleitern  (Ureter  duplex)  oder  in 
Berührung  mit  den  tief  gegabelten  Aesten  eines  Harnleiters  (Ureter 
fissus),  welche  selbst  oft  genug  als  Doppelureter  angesprochen  worden 
sind  (Fig.  92).  Derartige  Langnieren  pflegen  die  Durchschnittslänge  von 
11 — 13  cm  zu  überschreiten.  Auf  dem  Längsschnitt  solcher  Nieren  sieht 
man  fast  immer,  daß  das  eine  Nierenbecken  einer  vollständig  ausgebil- 
deten Niere,  das  andere  einer  1j2  oder  zu  2/s  ausgebildeten  Niere  zu-, 
gehört;  diese  pflegt  auf  der  ersten  wie  eine  phrygische  Mütze  zu  sitzen 
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Manchmal  ist  auch  der  obere  Anteil  der  Langniere  völlig  entwickelt 
und  der  untere  etwas  rudimentär.  Dafür  dienen  die  Beispiele,  welche 
Wimmer  beschrieben  hat,  von  denen  eines  nach  seinen  Zeichnungen 
hier  übertragen  ist  (Fig.  93).  Nicht  stets  sind,  wie  im  letzten  Bei- 
spiel, die  beiden  Nierenanteile  scharf  voneinander  getrennt.  Manch- 
mal ist  ein  Rindenstreifen  des  einen  Nierenanteils  zugleich  BERTiNische 
Säule  des  anderen.  Zählt  man  die  Markkegel  solcher  Langnieren, 
so  bekommt  man  Zahlen,  die  an  der  oberen  Grenze  der  Variations- 
breite stehen  oder  über  sie  hinausgehen.  Dabei  nehmen  wir  12  Mark- 
kegel als  die  Mittelzahl  an.  (Nach  Rauber-Kopsch  soll  die  normale 
menschliche  Niere  7—20  Markkegel  haben.)  Jedenfalls  haben  ange- 
borene übergroße  Nieren  —  im  Sinn  eines  primären  Bildungsfehlers  — 
eine  auffallend  hohe  Zahl  von  Markkegeln. 

Was  die  Form  solcher  Langnieren  anbelangt,  so  haben 
sie  seltener  als  die  Verschmelzungsnieren,  welche  infolge  transver- 
saler Dystopie  einseitig  liegen,  die  Nierenpforten  nach  vorn  gewendet: 
doch  kann  auch  das  vorkommen.    Vielmehr  handelt  es  sich  bei  den 


Fig.  93.  LaDgniere  mit  zwei  Nierenbecken.  Schwächere  Entwicklung  des 
kaudalen  Nierenanteils.    (Nach  Wimmee.) 

Langnieren  meist  um  wenig  veränderte,  d.  h.  lediglich  verlängerte 
Bohnenform  der  Nieren ;  gelegentlich  ist  äußerlich  an  einer  Art  flacher 
Einziehung  der  eine  Teil  vom  anderen  unterscheidbar,  wenn  nicht, 
wie  im  abgebildeten  Fall  Wimmers,  die  seltsame  Außenlinie  ohne 
weiteres  die  Doppelung  der  Langniere  erkennen  läßt.  In  ganz  sel- 
tenen Fällen  hat  eine  Langniere  drei  Nierenbecken  (Wrany). 

Ueber  die  Häufigkeit  der  hyperplastischen  Lang- 
nieren bekommt  man  ein  Bild,  wenn  man  sich  über  das  zahlen- 
mäßige Vorkommen  der  Doppelharnleiter  und  der  Spaltureteren  ver- 
gewissert, was  an  anderer  Stelle  geschehen  wird  (S.  305). 

Zur  Nomenklatur  sei  auch  an  diesem  Ort  bemerkt,  daß  viele  Autoren, 
z.  B.  Wimmek  oder  noch  neuerdings  Smibnow  hier  von  „Doppelniere"  sprechen, 
ausgehend  von  der  Verdoppelung  des  Nierenbeckens;  das  ist  keine  eindeutige  Be- 
nennung. Wir  lehnen  sie  ab,  denn  auch  unilaterale  Verschmelzungsnieren  haben 
zwei  Nierenbecken.  Täuschungen  und  Mißverständnisse  bleiben  aus,  spricht  man 
hier  von  einem  „Ren  elongatus  hyperplasticus  bipelvinus"  bzw.  von  einer  „über- 
großen Niere"  oder  einer  „Langniere  mit  zwei  Nierenbecken".  —  Die  manchmal 
gelesene  Benennung  „akzessorische  Niere"  oder  „überzählige  Niere" 
oder  gar  „dritte  Niere"  für  den  kranialen  Anteil  solcher  Langnieren  ist  nicht 
weniger  mißverständlich  als  der  Ausdruck  „üoppelniere;  denn  er  nimmt  auf  das 
Vorkommen  wirklich  überzähliger,  also  getrennt  liegender  dritter  Nieren  keine 
Rücksicht. 
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Für  die  Säugetiere  verzeichnet  Hexschex  sowohl  das  Vor- 
kommen von  Nierenhypoplasie  als  -hyperplasie.  Die  Hypo- 
plasie kann  beiderseitig  auftreten.  Sie  wechselt  fallweise  in  ihrer 
Stärke  von  geringen  Verminderungen  des  Umfangs,  etwa  einer  Be- 
schränkung der  Reneuli  beim  Rinde  bis  zu  erheblicher  Kleinheit. 
Bei  Pferden  nennt  Hexschex  pflaumen-  bis  walnußgroße  Nieren, 
die  meist  etwas  gefärbt  sind,  oder  nur  kleine  bindegewebige  oder 
cystische  Körperchen.  In  histologischer  Hinsicht  gilt  für  die  hypo- 
plastischen Tiernieren  dasselbe  wie  für  die  menschlichen:  vielfach 
scheint  namentlich  der  metanephrogene,  epitheliale  Anteil  des  Nieren- 
gewebes stark  beschränkt,  ja  kaum  ausgebildet  zu  sein. 


Fig.  94.  Hypoplasie  und  fetale  Lappung  der  rechten,  kompensatorische  Hyper- 
trophie der  linken  Xiere  vom  Pferd.  Beide  Bilder  in  gleichem  Verhältnis  ver- 
kleinert.   (Nach  Joest.1 


In  den  Fällen  einseitig  hypoplastischer  Nieren  besteht  meistens 
auf  der  Gegenseite  eine  Nierenvergrößerung,  die  Joest  als  kompen- 
satorische Hypertrophie  anspricht. 

Hexschex  sah  bei  einem  neugeborenen  Kalb  einseitige  hoch- 
gradige Nierenhypoplasie.  zugleich  im  selben  Tier  Unterentwicklung 
beider  Lungen.  Kompensatorische  Hyperplasie  der  einzigen  Niere  bei 
Agenesis  der  anderen  lassen  Rinder  aus  nicht  bekannten  Gründen  oft 
vermissen  (Baillet  u.  Seres,  Opel,  Schmutzer)  1). 

Das  Schwein,  bei  dem  Nierenmißbildungen  überhaupt  häufig 
sind,  neigt  stark  zur  kompensatorischen  Nierenvergrößerung  im  Fall 


1)  Zit.  nach  Hexschex. 
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einseitigen  Nieren  mangels.  Nierenhypoplasie  wurde  auch  beim  Schaf 
gesehen  (ref.  nach  Henschen). 

Fetale  Riesennieren  beim  Rind  sind  von  Schenkl  be- 
schrieben worden.  Sie  zeichneten  sich  durch  starke  Gewebsmißbildung 
aus,  welche  in  Differenzierungshemmung  der  Harnkanälchen,  in  riesiger 
Sammelrohrhyperplasie  und  stark  vaskulärer  Verkümmerung  des  Markes 
bestand. 

Je)  Angeborener  Nierenmangel  (Agenesis  renis). 

Vorbemerkung  zur  Namengebung:  Nierenmangel  aus  Gründen  ge- 
störter Entwicklung  kann  in  einem  Vitium  primae  formationis  bestehen,  d.  h.  die 
Niere  wurde  nicht  angelegt,  was  man  als  „Agenesis"  oder  „Aplasie"  der  Nieren 
bezeichnet.  Indes  wäre  auch  denkbar,  daß  infolge  einer  falschen  Anordnung  in 
der  nachbarlichen  Lage  der  einzelnen  Teile  des  Urogenitalapparates  zwar  das  Harn- 
drüsenorgan angelegt  war,  aber  bald  verkümmerte,  ja  bis  zum  völligen  Schwund 
atrophierte.  In  solchen  Fällen  ist  man  berechtigt,  von  einem  Nieren-„Defekt"  zu 
sprechen. 

Doppelseitige  Agenesie  der  Niere  (Arenie)  kommt  bei 
erheblich  monströsen  Früchten  mit  Beeinträchtigung  des  hinteren 
Rumpfendes,  also  vor  allem  bei  „Sirenen"  und  „sireniformen"  Bil- 
duügen,  gelegentlich  aber  auch  bei  hemiakardialen  und  akardialen 
Zwillingen  vor  (Kermauner,  Lange,  Coen,  Gg.  B.  Gruber).  Auf 
das  Vorkommen  der  Arenie  bei  akephalen  Monstren  hat  besonders 
Friedemann  verwiesen.  Nach  Lange  fehlen  bei  den  als  „Sympus 
apus"  bezeichneten  Sirenen  mit  einem  konischen  Rest  an  Stelle  der 
unteren  Extremitäten  stets  Nieren,  Ureteren  und  Harnblase.  Beim 
„Sympus  monopus"  und  beim  „Sympus  dipus"  finden  sich  meist  Reste 
des  Harnapparates,  welche  zwar  gelegentlich  nur  unter  Verwendung 
der  histologischen  Technik  und  Betrachtung  sich  feststellen  lassen 
(Schilling).  Man  muß  also  bei  Sirenen  und  bei  Akardiern  in  der 
Deutung  des  makroskopischen  Nierenmangels  vorsichtig  sein.  Agenesis 
renis  kann  gewiß  vorliegen.  Besonders  wenn  die  Geschlechtsorgane 
ebenfalls  spurlos  blieben.  Sind  diese  aber  erhalten,  dann  ist  bei  schein- 
barem Mangel  der  Nieren  die  Frage  zu  überlegen,  ob  nicht  ein  se- 
kundärer Defekt  im  Spiele  ist.  Kermauner,  Best  u.  Gruber,  sowie 
Schilling  haben  dafür  bei  Untersuchung  von  Mißgeburten  mit  Form- 
störung der  unteren  Körperhälfte  Beispiele  erbracht. 

Gg.  B.  Gruber  fand  in  einem  Akardier  zwar  hypoplastische  Nieren,  aber 
keinen  Ureter,  ebenso  wie  die  Harnblase  fehlte;  d.  h.  die  Harnleiter  waren  re- 
gressiven Vorgängen  zum  Opfer  gefallen,  ein  Hinweis,  daß  man  bei  der  Analyse 
solch  mangelhafter  Früchte  nicht  unter  Ueberschätzung  der  Aplasie  den  Defekt 
vergessen  darf." 

Auch  bei  sonst  wohlgebildeten  Feten  ist  bilateraler  totaler  Nieren- 
mangel gefunden  worden.  Hermann  Schneider  hat  darüber  eine 
ausführliche  Arbeit  verfaßt.  Solche  Vorkommnisse  standen  in  einigen 
Fällen  geradezu  in  Widerspruch  zu  der  relativ  guten  und  vollständigen 
Entwicklung  der  inneren  Genitalien.  In  den  Fällen  von  Zaufal  u. 
Strassman  z.  B.  handelte  es  sich  um  etwas  schwächliche  Neuge- 
borene, bei  denen  der  Mangel  von  Ureteren  und  Nieren  die  einzige 
Mißbildung  des  Körpers  bildete.  An  diese  Beobachtungen  reihte 
Schneider  unter  Beibringung  eines  neuen  Falles  jene  Feststellungen, 
in  denen  der  ganze  Körper  außen  größtenteils  wohlgebildet  war  und 
die  Früchte  als  reif  betrachtet  wurden,  jedoch  neben  dem  Ureter- 
Nierenmangel  sich  noch  andere  Mißbildungen  am  unteren  Rumpfende 
zeigten,  von  denen- der  Analverschluß  in  erster  Linie  in  Betracht 
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kam.  Mit  Recht  fordert  Schneider  eine  mikroskopische  Unter- 
suchung des  unteren  Rumpfendes  in  solchen  Fällen.  Denn  statt 
Agenesie  könnte  wohl  gelegentlich  auch  eine  höchstgradige  Dysplasie 
vorliegen. 

Aplasie  oder  Defekt  einer  Niere  ist  gegenüber  den  so- 
eben geschilderten  Verhältnissen  doppelten  Nierenmangels  keine 
Seltenheit  und  braucht  die  Lebensfähigkeit  des  Organismus  nicht  zu 
beeinträchtigen.  Für  die  Beurteilung  der  Agenesis  renis  unilateralis 
ist  zu  sagen,  daß  ein  primärer 
Nierenmangel  um  so  wahr- 
scheinlicher ist,  wenn  auch 
die  Genitalentwicklung  auf 
der  gleichen  Seite  hypo- 
plastisch ,  aplastisch  oder 
doch  fehlerhaft  ist;  die 
Geschlechtsdrüsen  können 
gleichwohl  paarweise  angelegt 
sein.  Wesentlich  für  das 
Vorhandensein  einer  Agenesis 
renis  ist  schließlich  der  Man- 
gel des  Ureters  von  seiner 
Blasenmündung  an  (Fig.  95). 
Also  auch  hier  ist  ein  Urteil 
nur  unter  Betrachtung  der 
Ureterverhältnisse  in  ihrem 
ganzen  Verlauf  möglich. 

Fehlt  einer  der  Harnleiter 
vom  Mutterleib  an,  dann  ist  ein 
Trigonum  vesicae  nicht  deutlich; 
meist  findet  man  eine  schiefe,  dem 
halben  ßlasendreieck  etwa  ent- 
sprechende Straße,  welche  von  der 
Stelle  der  einseitig  oder  mehr  mittel- 
ständig vorhandenen  Uretermün- 
dung  zum  Blasenausgang  hinzieht. 
Indes  braucht  der  Harnleiter  auf 
Seite  des  Nierenmangels  nicht  ganz 
zu  fehlen.  In  Form  einer  aller- 
kleinsten ,  vielleicht  nur  intra- 
muralen Blasenausstülpung  oder 
einer  kurzen,  blinden  Schlauch- 
knospe kann  er  sich  entwickelt 
haben,  ohne  daß  es  zur  Differen- 
zierung eines  Nierenbeckens  oder 
einer  Niere  gekommen  wäre  (Del- 
bet  ,  Gerabd  ,  Weichselbaum, 
Eayer,  Bttsk,  Pattlicki,  Titius). 

Man  hat  vom  kleinen  in  der  Blasenwand  ausgebildeten  urethralen  Divertikel  bis 
zur  langen  Ausdehnung  des  cranial  blind  geschlossenen  Harnleiters  alle  Möglich- 
keiten der  unterbliebenen  Harndrüsenentwicklung  gebucht. 

Je  länger  der  Harnleiter  ist,  desto  eher  wird  natürlich  die  Möglich- 
keit gegeben  sein,  daß  das  blinde  Harnleiterstück  ein  Ueberrest  einer 
früheren  vollkommeneren  Organanlage  war.  Nur  durch  mikroskopische 
Gewebsuntersuchung  des  kranialen  Harnleiterendes  läßt  sich  erhoffen, 
im  Einzelfall  Klarheit  zu  erringen,  wenn  nicht,  wie  in  einem  Mainzer 
Fall  meiner  Beobachtung,  der  nach  oben  blinde  Ureter  noch  kleine 
Urat-  und  Oxalatkonkremente  enthält,    welche   ohne   weiteres  auf 


Fig.  95.  Angeborener  Mangel  der  linken 
Niere  und  des  linken  Ureters  eines  neuge- 
borenen Knaben.  Linke  Nebenniere  am  ge- 
wöhnlichen Ort.  Die  linke  Art.  suprarenalis 
entspricht  der  sonstigen  linken  Nierenschlag- 
ader.   Präp.  d.  p.  a.  I.  Innsbruck. 
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frühere  Funktion  der  inzwischen  defekt  gewordenen  Niere  schließen 
lassen  (Fig.  90). 

Was  die  Gefäßanlagen  auf  Seite  der  mangelnden  Niere  be- 
trifft, so  wäre  es  ganz  unrichtig,  anzunehmen,  daß  eine  primäre  Aplasie 
der  Arteria  renalis  etwa  die  Nierenentwickelung  hätte  verkümmern 
lassen.  Die  Annahme  eines  primären  Gefäßeinflusses  für  die  Bildung 
iiypoplastischer  Nieren  ist  ja  hinfällig  (vgl.  darüber  den  Abschnitt 
über  die  Gefäßversorgung  bei  Entwicklungsstörung  der  Nierenform 
und  der  Nierenlage,  S.  242  ff.).  Eine  im  Innsbrucker  pathol.-anatom. 
Institut  gemachte  Beobachtung  (Fig.  96)  zeigt  ganz  im  Gegensatz 
zu  der  zitierten  Meinung  eine  rechtsseitig  hypoplastisch-atrophische 
Niere  mit  4  aus  der  Aorta  entsprungenen,  ziemlich  kräftigen  Arterien, 
während  die  hypertrophisch-hyperplastische  Niere  der  linken  Seite 

nur  eine  starke  Schlag- 
ader aus  der  Aorta  emp- 
fängt. Bei  der  Variabili- 
tät des  Ortes  der  Nieren- 
entwicklung und  bei  der 
noch  mannigfacheren  Mög- 
lichkeit der  Nierenversor- 
gung mit  Schlag-  und  Blut- 
adern, läßt  sich  an  Hand 
der  gegebenenfalls  gefun- 
denen Gefäßrudimente  kein 
Urteil  gewinnen,  ob  eine 
renale  Agenesie  oder  ein 
renaler  Defekt  vorliegt ; 
man  bedenke  nur,  daß  bei 
Defektbildung  die  fragliche 
Harndrüse  den  gewöhn- 
lichen Ort  gar  nicht  zu  er- 
reichen brauchte  und  daß  ungewöhnliche  Organanlagen  auch  durch 
ungewöhnliche  Gefäßverhältnisse  ausgezeichnet  zu  sein  pflegen. 

Sehr  häufig  ist  Nierenmangel  mit  Anomalien  der  Ge- 
schlechtsorgane verknüpft ;  das  gilt  für  das  männliche  wie  für  das 
weibliche  Geschlecht.  Da  diese  Vorkommnisse  eine  große  ärztliche,  oft 
akut  sich  auswirkende  Bedeutung  haben,  namentlich  was  das  weibliche 
Geschlecht  anlangt,  so  ist  ihnen  im  klinischen  wie  im  morphologischen 
Schrifttum  große  Aufmerksamkeit  gewidmet  worden.  Ballowitz, 
Heiner,  Holzbach,  Ehrhard  Schmidt,  Engel,  Rech,  Eismayer, 
Priesel  und  Kornfeld  haben  sich  damit  befaßt.  Hingewiesen  sei 
namentlich  auf  Guizetti  u.  Pariset,  welche  eine  Einteilung  des 
Nierenmangels  mit  oder  ohne  gestörter  Bildung  der  Genitalorgane 
bei  Mann  und  Weib  gegeben  haben,  sowie  auf  Kornfeld,  dem  es 
gelang,  bei  einem  menschlichen  Embryo  von  3  Fötalmonaten  einseitige 
Nierenagenesie  und  Mangel  des  unteren  Abschnittes  des  WoLFFschen 
Ganges  in  Serienschnitten  festzustellen  und  zu  rekonstruieren.  Diese 
Untersuchung  läßt  die  Kombination  eines  Mangels  von  Niere,  Ureter 
und  Samenleiter  mit  unvollständiger  Ausbildung  des  Nebenhodens, 
welche  Priesel  bei  7  Fällen  einseitiger  Nierenagenesie  5mal  ge- 
funden hat,  geradezu  als  eine  typische  Mißbildung  erkennen,  eine 
Mißbildung,  die  man  früher  wohl  infolge  geringerer  systematischer 
Auspräparierung  oft  genug  übersehen  hat. 


Fig.  96.  Vierfache  Arterienversorgung 
einer  hypoplastischen  Niere  (rechte  Seite)  und 
einfache  Arterienversorgung  der  gegenseitigen 
vergrößerten  Niere.    Eigene  Beobachtung. 
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Ueber  die  Verhältnisse  der  dystopen  Ureterverbindung  mit  den 
Samen  wegen  wird  später,  im  Kapitel  über  die  ungewöhnlichen  Uretermündungen 
gehandelt  werden.  Hier  sei  nur  darauf  verwiesen,  daß  nicht  immer  diese  Atypie 
mit  Nierenmangel  einhergeht,  sondern  offenbar  relativ  häufig  zu  einer  weitgehenden 
Atrophie,  ja  zum  Defekt  der  Niere  führt  (Fig.  98). 

-y^^  Literatur  und  Einzelheiten 

\  p-=i  über   Beobachtungen    von  ein- 

\  I ,   I  seitigem  Nierenmangel  und  Ent- 

wicklungshemmung am  inneren 
Geschlechtsapparat  des  Weibes 
sind  bei  Rosental,  Reusch, 
Eismayer,  Schilling1)  zu  fin- 
den. Die  begleitenden  Entwick- 


Fig.  97. 


Fig. 


Fig.  97.  Mangel  der  linken  Niere.  Uterus  bicornis,  dessen  rechtes  Horn 
infolge  soeben  erledigter  Schwangerschaft  größer  und  weiter  erscheint.  Harnblase 
bei  der  Sektion  halbiert,  an  beiden  Seiten  der  aufgeschnittenen  Vagina  zurückge- 
schlagen. In  der  rechten  Harnblasenhälfte  (a)  ist  die  Mündung  des  rechten 
Ureters  sichtbar.    Präp.  d.  p.  a.  I.  Innsbruck. 

Fig.  98.  Eechtsseitiger  Nierenmangel.  .Rechts  die  Samenblase  vergrößert. 
Auf  der  Dorsalseite  mündet  nahe  dem  äußeren,  oberen  Umfang  der  Samenblase 
der  im  Endteil  erweiterte  und  geschlängelte  Ductus  deferens;  lateral  neben  ihm 
setzt  sich  ein  etwa  5  cm  langer,  allmählich  verjüngter,  schlauchförmiger  Fortsatz 
an,  der  blind  endet  und  der  Lage  nach  dem  linken  Ureter  entspricht.  (Nach 
E.  Schmidt  ) 


1)  Natürlich  ist  nicht  zu  vergessen,  daß  ein  einseitiger  Nierenmangel  durch 
transversale  Nierendystopie  vorgetäuscht  sein  kann.  Aber  auch  bei  Nierendystopie 
gibt  es  dysontogenetische  Genitalanomalien,  wie  z.  B.  Priesels,  Schlesingers 
oder  Seuberts  Mitteilungen  dartun. 
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lungsstörungen  bestehen  in  Doppelbildung  des  Uterus,  in  Hemmungs- 
bildung  oder  unvollständiger  Ausbildung  der  Adnexe,  wie  Tubenmangel. 
Selten  fehlt  der  Eierstock.  Nach  Eismayer  ist  die  linke  Seite  häufiger 
der  Sitz  solcher  Bildungsfehler;  allerdings  überwiege  im  Fall  der  Uterus- 
verdoppelung die  rechte  Seite  als  Sitz  des  Nierenmangels. 

Häufigkeit  des  Nierenmangels.  Doppelseitiger  Nieren- 
mangel ist  selten,  einseitiger  relativ  häufig.  Schilling  zählt  unter 
Berufung  auf  Coen  33  bzw.  30  Fälle  von  doppelseitigem  Fehlen  der 
Nieren  und  bringt  den  Ort  ihrer  Veröffentlichung  zur  Kenntnis, 
ebenso  wie  er  die  begleitenden  Mißbildungen  genau  rubriziert  hat 
(Afterverschluß,  Spina  bifida,  Klumpfüße,  Mangel  eines  Nabelgefäßes). 
Die  größte  Sammlung  über  Angaben  einseitigen  Nierenmangels  finden 
wir  bei  Ballowitz,  der  232  Fälle  berücksichtigt  hat,  nämlich  99mal 
ein  Fehlen  der  rechten,  125mal  ein  Fehlen  der  linken  Niere,  während 
8mal  die  Seite  des  Mangels  nicht  zu  ersehen  ist. 

Folgende  Liste  über  einseitiges  Fehlen  der  Niere  geht  auf  die  An- 
gaben von  Ballowitz,  Guizetti  u.  Pariset,  Heiner,  Motzfeld, 
sowie  der  Bugbee  u.  Wollstein  zurück;  vielleicht  ist  sie  skeptisch 
aufzufassen,  da  ihr  die  Sektionsresultate  der  verschiedensten  Spitäler 
zugrunde  liegen : 


EOOTES 

fand 

unter 

600 

Fällen 

l 

Sangalli 

n 

5  348 

3 

Morris 

n 

8068 

2 

Menzies 

w 

1790 

n 

2 

Motzfeld 

n 

4  500 

10 

Brauer 

2  500 

n 

3 

Camargo 

» 

» 

3000 

r> 

2 

Preindelsberger 

n 

1344 

2 

Protschinnikow 

» 

3  800 

n 

1 

Pepere 

2  915 

1 

Naumann 

10 177 

» 

14 

White  u.  Martin 

3  800 

1 

Brown-Macdonald 

n 

12  000 

3 

Als  neuere  Häufigkeitsangaben  füge  ich  hinzu: 

Engel  fand  unter  12  300  Fällen  16mal  reine  Nierenagenesie 

Engel  „        „     12  300      „     13  „     unvollständigen  Nierendefekt 

Gg.  ß.  Gruber     „       „       3  500      „       5  „     reine  Nierenagenesie 
Gg.  ß.  Gruber    „        „       3  500      „       2  „     unvollständigen  Nieren  defekt1) 

Kermauner  rechnet  auf  1000  Individuen  1—2  Nierenagenesien 
Priesel  fand  unter  6000  männlichen  Fällen  5mal  Nierenagenesie 
Priesel    „        „     6000         „  „     1  „    unvollständigen  Nierendefekt 

Bugbee  u.  Wollstein  fanden  bei  4903  Kindern  lmal  Nierenmangel 

Geschlechtshäufigkeit  des  Nierenmangels: 

Guizetti  und  Pariset  haben  unter  20000  Leichen  1,95  pro  Mille  (=  in 
39  Fällen)  Nierenmangel  verzeichnet;  davon  entfielen  27  auf  Männer,  12  auf  Frauen. 

Engel  fand  in  16  Fällen  einseitigen  Nierenmangels  13  Männer,  3  Frauen  be- 
teiligt; 13  dieser  Fälle  zeigten  auch  Entwicklungsfehler  der  Genitalorgane. 

Gg.  ß.  Gruber  fand  in  5  Fällen  4mal  den  Mann,  lmal  die  Frau  befallen. 

Seitenverteilung  des  N ieren mangels: 

Die  39  Beobachtungen  von  Guizetti  u.  Pariset  ließen  26mal  auf  der  linken 
13mal  auf  der  rechten  Seite  die  Niere  vermissen.  Auch  bei  Ballowitz  über- 
wiegt die  linke  Seite  als  Sitz  des  Nierenmangels,  wie  oben  gezeigt  worden  ist. 

1)  Ohne  Zählung  der  Akardier  und  Sirenenfälle,  welche  im  selben  Zeitraum 
untersucht  worden  sind. 
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Unter  Exgels  16  Fällen  völliger,  einseitiger  Abwesenheit  der  Niere  war  lOmal 
die  linke,  6mal  die  rechte  benachteiligt.  Gg.  B.  Gruber  fand  4mal  rechtsseitigen 
Nierenmangel  (diesen  bei  Männern)  lmal  linksseitigen  (diesen  bei  einer  Frau). 

Auch  bei  Tieren  ist  der  angeborene  einseitige  Nierenmangel  nichts 
Ungewöhnliches.  Henschen  fand  ihn  unter  etwa  1250  Sektionen  an  Hunden 
3mal,  Petropawlowski  ')  unter  700  Hunden  einmal.  Bei  Katzen  stoße  man 
häufiger  auf  solches  Verhalten.  Helschen  zählte  unter  150  Katzensektionen 
3  Fälle.  Beim  Pferde  hinwiederum  soll  die  Nierenaplasie  so  selten  sein,  daß  nach 
Petropawlowski  nur  ein  Fall  auf  1450  Tiere  komme.  Für  das  Kind,  vor  allem 
aber  für  das  Schwein  scheinen  wieder  häutigere  Befunde  vorzuliegen.  Nach 
Schmutzer  fand  sich  unter  6500  Schweinen  lOmal  einseitige  Arenie.  Schaf 
(Krediet  u.  Schultze,  Morot1),  Stoss) '),  Ziege  (Morot) '),  Kaninchen  (Harri- 
SON ')  u.  Strecker)  ')  und  Huhn  (Zürn)  l)  haben  ebenfalls  gelegentlich  Nieren- 
aplasie feststellen  lassen.  Auch  bei  diesen  Tieren  war  der  Mangel  der  Niere  oft 
nur  eine  Teilerscheinung  einer  komplizierten  EntwicklungsstörtiDg  des  Urogenital- 
apparates. Im  Fall  von  Krediet  u.  Schultze  war  nicht  nur  das  Harn-  und 
Geschlechtssystem  einer  Seite  beeinträchtigt;  es  fehlte  auch  die  hintere  Extremität 
jener  Seite. 

Das  genetische  Wesen  der  Nierenagenesie  zu  erklären, 
ist  von  verschiedenen  Seiten  versucht  worden;  die  praktisch  so  wichtige 
Vereinigung  dieser  Fehlbildung,  zusammen  mit  beträchtlichen  Störungen 
am  männlichen,  wie  vor  allem  am  weiblichen  Genitale  führten  Pathologen 
und  Kliniker  zur  Fragestellung  nach  der  Ursache  und  Morphogenese 
des  Nierenmangels  (Schilling,  Kermauner).  Kussmaul  sagte  rund 
heraus,  man  wisse  nichts  über  diese  Dinge;  Eismayer,  der  die  ver- 
schiedenen Erklärungsversuche  von  Thiersch,  Frankel,  v.  Winckel, 
R.  Meyer,  Paltauf,  Holzbach,  Weibel,  Bolaffio  und  Ker- 
mauner zusammenstellte,  kam  zum  Schluß,  daß  es  schwer  sei,  aus  dem 
Streit  der  Meinungen  ein  sicheres  Urteil  heraus  zu  finden.  Bolaffios 
Anschauung,  daß  das  Primäre  eine  Mißbildung  des  WoLFFschen 
Ganges  sei,  der  in  seinem  kaudalen  Teil  der  Proliferationskraft  ent- 
behre, erscheint  Eismayer  am  einleuchtendsten.  In  der  Tat  ist  diese 
Annahme  durch  Kornfelds  allerjüngste  Untersuchung  an  einem 
3-Monatsembryo  mit  einseitigem  Mangel  von  Niere,  Ureter  und 
Samenleiter  unterstützt  worden.  Die  von  Lemberger  für  die  Nieren- 
dystopie aufgestellte  Anschauung,  daß  ein  besonders  großer  und  tief 
herab  reichender,  lange  bestehender  Mesonephros  schuld  sei  an  der 
atypischen  Lage  der  Nachniere,  wollte  Priesel  auch  für  die  Er- 
klärung der  Agenesie  verwenden.  Durch  Kornfelds  Untersuchung 
ist  die  Unhaltbarkeit  dieser  Hypothese  für  den  Fall  des  Nierenmangels 
dargetan  worden.  Aber  auch  Zimmermanns  Meinung,  daß  etwa  in- 
folge Vorwuchern  der  Knospe  eines  zu  hoch  (d.  h.  zu  weit  kranial) 
dem  WoLFFschen  Gang  entsproßten  und  darum  schließlich  dystop 
mündenden  Ureters  in  ein  zu  weit  kranial  liegendes  nephridisches 
Gebiet  die  Blastemverhältnisse  für  Ausbildung  einer  vollkommenen 
Niere  nicht  günstig  seien,  ist  nicht  haltbar,  wenn  man  bedenkt, 
wie  hoch  dystope  Nieren  mit  sehr  guter  Parenchymausbildung  ge- 
funden werden  können.  Ueberhaupt  möchte  ich  betonen,  daß  im  Fall 
der  Agenesie  wie  Hypoplasie  nicht  so  sehr  viel  Gewicht  auf  eine 
Entartung  und  Fehlfunktion  des  metanephrogenen  Blastems,  also  auf 
einen  plastischen  Fehler,  einen  Mangel  oder  ein  Unvermögen  der 
Harnleiterknospe  zu  legen  sein  dürfte;  dafür  dient  mir  als  Beweis 
das  schon  im  früheren  Abschnitt  erwähnte  seltene  Vorkommnis,  daß 
im  Seitengebiet  einer  Agenesie  durch  dystopes  transversales  Wachs- 


1)  Nach  Henschen  erwähnt. 
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tum  des  kontralateral  entsprungenen  Ureters  eine  mehr  oder  minder 
große  Niere  entstehen  konnte.  Also  war  auf  der  Seite  des  Nieren- 
mangels doch  wohl  ein  Blastem  vorhanden,  das  bei  Einwirkung  des 
epithelialen  Kontaktes  einer  Harnleiterknospe  sich  entsprechend  an- 
ordnen und  differenzieren  konnte. 

Die  Behauptung  von  Krediet  u.  Schultze,  „daß  in  den  meisten  Fällen 
beim  Fehlen  einer  Niere  auch  die  Arteria  umbilicalis  an  derselben  Seite  abwesend 
ist",  kann  sich  nur  auf  kombinierte  Störung  mit  anderen  Teilen  des  Rumpfes,  nicht 
auf  die  einfachen  Fälle  der  Nieren agenesie  beziehen.  Die  beiden  Forscher  konnten 
übrigens  in  ihrem  Fall  keinen  Defekt  der  Arteria  umbilicalis  feststellen  und  wollen 
in  der  Gefäßanordnung  nicht  etwa  einen  primären  Bildungseinfluß  für  die  Organ- 
genese ersehen  (vgl.  auch  Schilling!). 

Sehr  interessant  ist  eine  Beobachtung  von  Schmincke  im  Rahmen  von  Bei- 
trägen zur  Geschwulstpathologie.  Bei  einem  Knaben  mit  einseitigem  Mangel  des 
Urogenitalsystems  und  des  linken  Unterschenkels  fand  sich  in  der  entsprechendeu 
Nierengegend  eine  teratoide,  biphyllische  Fehlbildung,  die  aus  Glia,  Neuroepithel- 
cysten  und  Entodermcysten  bestand. 

Schließlich  sei  hier  eine  Bemerkung  zur  ursächlichen  Entstehung  des 
Nieren  mangels  angefügt.  Krediet  u.  Schultze  umschrieben  die  Causa  mit 
endogenen  Einflüssen.  Wir  kennen  sie  nicht.  Da  ist  eine  zunächst  nicht  weiter 
kontrollierte  Mitteilung  von  Bagg  interessant,  welche  über  den  Rahmen  des  an- 
geborenen Nierenmangels  zwar  hinausgeht,  aber  doch  in  ihrer  Gesamtheit  Berück- 
sichtigung verdient:  An  Nachkommen  von  Laboratoriumstieren,  welche  mit  Röntgen- 
strahlen behandelt  waren,  sei  folgendes  festgestellt  worden :  Zusammen  mit  Nieren- 
mangel oder  -defekt  hätten  sich  gefunden  am  Auge  Katarakt,  Obliteration  der  Lider 
bedingt  durch  Atrophie  oder  gehemmte  Entwicklung,  Atrophie  des  Augapfels,  ferner 
Klumpfüße,  Syndaktylie  und  Polydaktylie.  Was  die  Entstehung  solcher  Bildungen  be- 
trifft, so  seien  sie  oftmals  an  Extravasate  aus  Blutgefäßen  während  des  embryonalen 
Lebens  gebunden  gewesen.  An  Nierenabnormitäten  sei  folgendes  verzeichnet  worden  : 
Eine  der  Nieren  sei  in  ihrer  Lage  um  1/4  oder  l/s  verschoben  gewesen.  Einmal 
hätten  kongenitale Cystennieren  bestanden,  zugleich  eine  Augenabnormität;  in  3  Fällen 
von  Hydronephrose  wären  Augendefekte  gegeben  gewesen ;  sechs  Vorkommnisse  von 
Verödung  der  einen  Niere  und  von  Hypertrophie  der  anderen  hätte  man  beobachtet, 
ebenso  Abwesenheit  einer  Niere  bei  Hypertrophie  der  anderen ;  solche  Befunde 
gingen  gerne  mit  Blindheit  oder  mit  Abnormität  an  den  Füßen  einher.  Ange- 
borener doppelseitiger  Nierenmangel  sei  häufig  mit  Augendefekt  verknüpft.  Die 
näheren  pathogenetischen  Bedingungen  der  Nierenabnormitäten  seien  unklar  ge- 
blieben. 

d)  Nierenüberzahl  (Nierenvermehrung). 

Wir  verstehen  unter  Nierenüberzahl  das  seltene  Vorkommen  von 
mehr  als  zwei  vollkommen  in  ihrem  Parenchym  voneinander  getrennten 
Nieren,  ohne  Rücksicht  darauf,  ob  sie  aus  ein-  oder  zweiseitig  doppelter 
oder  nur  gegabelter  Ureteranlage  herzuleiten  sind. 

In  der  Tierheilkunde  scheint  beim  Schwein  durch  Gabelung  des 
Ureters  eine  solche  wahre  Doppelung  einer  Niere  nicht  selten 
zu  sein,  wie  aus  Henschens  Ausführungen  hervorgeht.  Die  Ab- 
bildung von  Bergmann  (Fig.  99)  belehrt  ohne  weiteres  über  diese 
Verhältnisse.  Für  diese  Erscheinung  wird  die  Benennung  „geteilte 
Niere"  verwendet.  Eine  Mitteilung  von  Arnoldt  läßt  den  Ueber- 
gang  einer  einfachen  Niere  in  eine  „geteilte  Niere"  beim  Schwein  er- 
kennen. Uebrigens  ist  die  „Nierenteilung"  bzw.  Nierenüberzähligkeit 
auch  beim  Rind  gesehen  worden.  So  fand  Preissler  außer  den 
zwei  gewöhnlichen  Nieren  in  der  Fettkapsel  des  linken  Nierenbettes 
noch  eine  gesonderte  kleine,  dritte  Niere.  Tritt  die  geteilte  Niere 
auf  jeder  Seite  auf,  dann  ist  das  Ergebnis  eine  Vierzahl  von  Nieren, 
wie  sie  Gurlt  bei  einem  mißgebildeten  Kalb  gesehen  haben  soll. 

Eine  höchst  komplizierte  Mißbildung  hat  Altmann  bei  einem  Alpensteinbock 
festgestellt.    Dieses  Tier,  ein  neugeborener  Intersex  von  3  Tagen,  bot,  abgesehen 
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von  einem  Spaltbecken  in  einer  überzähligen  rudimentären  Extremität  Zeichen 
einer  Duplicitas  asymmetros  ventralis  infraumbilicalis  (E.  Schwalbe).  Eine  schwere 
Verbildung  betraf  den  Urogenitalapparat,  der  zudem  durch  persistente  Kloaken- 
verhältnisse kompliziert  war.  Während  an  normaler  Stelle  zwei  wohlgebildete 
Nieren  lagen,  deren  Ureteren  in  gewöhnlicher  Weise  in  die  Harnblase  mündeten, 


Fig.  99.  Geteilte  Niere  vom  Schwein,  etwa  1/a  der  natürlichen  Größe.  Links 
der  kraniale,  rechts  der  kaudale  Teil  des  Organs.  Die  beiden  Nieren anteile  sind 
durch  das  schlauchförmige  Nierenbecken  ./V  verbunden,  von  dem  der  Harnleiter  H 
ausgeht.    A  Arteria  renalis,  V  Vena  renalis.    (Nach  Bergmann  u.  Joest). 


ergaben  Serienuntersuchung  und  Rekonstruktion  des  unteren  Anteils  des  Harn- 
und  Geschlechtsapparates  das  Vorhandensein  zweier  weiterer  überzähliger  und  eines 
5.  rudimentären  Ureterstückes  (Fig.  100),  sowie  zwei  rudimentäre  Nierenanlagen ;  eine 
derselben  stellte  eine  zum  Teil  gut  differenzierte,  zum  Teil  cystische  Nierenbildung  dar, 
welche  mit  den  Hauptureteren  nicht  in  Beziehung  stand.  Diese  kugelige,  nur  7 — 8  mm 


Fig.  100.  Schema  der  akzessorischen  Nierenanlage  und  der  Ureteren  eines 
Steinbockes  mit  überzähligen  Nierenanlagen.  V  Harnblase;  Ul  und  U2  typische 
Harnleiter;  Ur  Ureter;  N  paraurethraler,  in  seiner  Natur  nicht  klarer  Gang;  Us 
überzähliger  linker  Ureter  in  die  Harnröhre  einmündend;  Ud  überzähliger  rechter 
Ureter  in  den  Nebengang  der  Harnröhre  mündend ;  P  kugelige  cystische  überzählige 
Nierenanlage,  umgeben  von  einer  Bindegewebskapsel ;  H  cystischer  Hohlraum  in 
einem  Bindegewebskörper  (Fibroadenom  ?) ,  der  bei  PI  und  P2  durch  Nierenbecken- 
gewebe eingedellt  ist;  R  Nierenrindenanteil  sitzt  dem  „Fibroadenom"  (Markfibrom?) 
auf;  A  Akzessorischer,  5.  Ureter;  M,  Ml  und  M2  Inseln  metanephrogenen  Ge- 
webes.   (Nach  Altmann). 

m  Durchmesser  betragende  überzählige  Niere  P enthielt  ein  als  gehöhltes  Markfibrom 
(H),  angesprochenes  Körperchen;  diese  überzählige  Nierenanlage  war  nach  vorne  und 
lateral  vom  Rectum  und  vom  rechten  Ureter  an  der  Beckenwand  gelegen ;  ihr 
Sinus  sah  lateral.  Der  rechte  überzählige  Ureter  (Ud)  ging  lateral  und  hinten  aus 
dem  Nierenbecken  hervor,  um  in  einem  seinem  Wesen  nach  nicht  deutbaren 
Parallelgang  der  Urethra  zu  münden.    Der  linke  überzählige  Ureter  (Us),  der  in 
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die  Urethra  mündete,  umgriff  den  lateralen  und  vorderen  Umfang  der  über- 
zähligen Xiere,  an  deren  Hinterseite  er  aus  zwei  Pol-  und  zwei  Zentralröhrchen 
bestand,  welche  von  einem  nephrogenen  Gewebe  iJ/i  mit  epithelialen  Zellkappen 
besetzt  erschienen  i  Fig.  101).  Er  überkreuzte  die  Urethra  von  links  hinten  nach 
rechts  vorn  an  ihrer  vorderen  Seite  und  mündete  schließlich  in  die  Urethra.  — 
Es  handelte  sich  also  hier  um  eine  zweite  überzählige  alles  in  allem  um  eine  vierte, 
allerdings  sehr  rudimentären  Xierenanlage.  —  Der  5.  rudimentäre  Ureter  stellte 
nur  eine  kurze  nach  beiden  Endseiten  hin  blind  geschlossene  Kanalstrecke  vor. 

Altma^'x  deutet  seine  Beobachtung  als  überzählige,  rudimentäre  Xieren- 
anlagen .  in  Zugehörigkeit  zu  überzähligen  Harnleitern.  Er  hat  die  überzählige 
parasitäre  Extremitätenbildung  nicht  in  bezug  zu  dieser  Mißbildung  der  Harn- 
organe  und  sonstigen  schweren  Fehlbildung  des  Genitalapparates  gebracht.  Es 
bleibe  dahingestellt,  ob  die  Duplicitas  infraumbilicalis  anterior  nicht  in  ein  Ver- 
hältnis zu  der  Vierzahl  der  Ureteren  und  der  zugehörigen  Xierenanlage  zu  bringen 
wäre:  dann  läge  nicht  eine  Ueberzahl  an  Nieren,  wohl  aber  ein  einziger  atypischer, 

überzähliger  rudimentärer  Ureter  (A  in 
Fig.  100)  vor. 


Wenn  manchmal,  die  als  ein 
Organ  anmutenden  Langnieren  mit 
zwei  Nierenbecken  als  „Doppelnieren" 
bezeichnet  werden,  so  ist  das  leicht 
irreführend.  Schon  in  früheren  Ab- 
schnitten wurde  darauf  verwiesen, 
man  sollte  den  Begriff  „Doppelnieren" 
einschränken  auf  wirklieb  geteilte 
Xieren  und  nicht  mit  Lixberg  neben 
den  ..abgeteilten"  oder  „separativen" 
oder  ..überzähligen"  Xieren  (=  Doppel- 
nieren unserer  Benennung)  noch  „un- 
geteilte, doppelte  Xieren"  (=  Lang- 
nieren unserer  Benennung)  verstehen. 
Die  LiXBERGsche  Art  der  Klassifi- 
zierung wird  oft  gebraucht.  Auch 
Altmann  hat  sie  angewendet.  Indes 
sei  noch  einmal  darauf  hingewiesen, 
daß  wir  in  unserer  Darstellung  von 
Smirxows  neuen  Ausführungen  über 
..Doppelnieren",  nur  die  von  ihm  auf- 
gestellte vierte  Art  als  Doppelniere 
anerkennen,  jene  Art.  bei  der  eine 
Trennung  der  Nierenanlage  in  zwei 
die  höchstenfalls  durch  einen  fibrösen 


Fig.  101.  Endverzweigung  des 
linken  überzähligen  Ureters  mit 
einer  Kappe  metanephrogenen  Ge- 
webes. U  Ureter.  K  Kanälchen  im 
metanephrogenen  Gewebe.  M  glatte 
Muskelfaser.    (Xach  Altmaxs. 


unabhängige  Organe  erfolgt  ist, 
Streifen  verbunden  sein  können. 

Unter  dieser  Voraussetzung  des  Begriffes  Doppelniere  ist  beim 
Menschen  die  ..T  ripli  ci  tas  renum"  oder  gar  die  Quadrupli- 
citas  renum"  selten.  Nach  Naumann,  der  sie  ganz  in  Abrede 
stellen  wollte,  scheint  Blasius  (gemeldet  im  Handbuch  der  patbol. 
Anatomie  von  Voigtel.  Bd.  3,  S.  1173)  einen  einschlägigen  Befund 
beim  Menschen  gemacht  zu  haben.  Auch  Boyer  hat  über  drei  Nieren 
Mitteilung  gemacht .  von  denen  zwei  einem  Gabelureter  angehörten. 
Hyrtls  Befund  eines  Ren  tertius  wird  viel  zitiert;  er  sah  an  der 
hinteren  Leibeswand  einer  Leiche  gewöhnlich  große  Nieren,  eine 
dritte  Niere  lag  über  der  linken  Symphysis  sacroiliaca,  verdeckt  vom 
breiten  Mutterband.  Der  Ureter  dieser  sehr  großen  Niere  verlief 
paralell  mit  dem  der  linken  Niere  und  mündete  dicht  neben  jenem 
in  die  Harnblase.    Die  Arterien  der  überzähligen  Nieren  kamen  aus 
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der  Aortenaufteilungsstelle,  bzw.  aus  der  Art.  iliaca  com.  sin.  Depage1) 
soll  eine  analoge  Beobachtung  gelungen  sein.  Die  Fälle  von  v.  Haxse- 
mann, Ange  Isaya,  Cheyne,  Cobb  und  Giddings  sind  unklar  in 
ihrer  Beschreibung,  ebenso  der  von  Rutschinski z).  Neuere  Auf-* 
Zeichnungen  über  Triplicitas  renum  stammen  von  B.  C.  Linberg, 
Fischer  und  Rosenlöcher,  sowie  von  Gayet.  Nicht  ist  die  Be- 
obachtung von  Schönholz  hier  zu  buchen.  Endlich  sei  an  jenen  in 
Fig.  82  dieser  Darstellung  wiedergegebenen  Fall  von  Braasch  mit 
echter  Doppelniere,  entstanden  aus  einem  Spaltureter,  bei  Agenesie  der 
linken  Niere  und  Kreuzung  des  einen  Gabelastes  nach  der  Seite  des 
Nierenmangels  erinnert.  Man  erkennt  dennoch  auf  jenem  Pyelogramm 
die  links  gelegene  „überzählige"  (in  jenem  Fall  topographisch  gleichwohl 
nicht  überzählig  erscheinende)  Niere,  die  hydronephrotisch  erkrankt 
war.  Diese  Hydronephrose  entspricht  insofern  einer  öfter  gemachten 
Erfahrung,  als  die  überzähligen  Anteile  einer  mehrfachen  Nieren- 
bildung meist  stärker  dystop  sind  und  so  gestörten  Harnabfluß  haben 
können,  oder  andere  Organsysteme  beengen;  möglicherweise  beruht  die 
Nierenbeckenerweiterung  solch  atypischer  Nieren  in  einem  und  anderen 
Fall  auch  auf  einem  überschüssigen  Wachstum  der  Harnleitersprosse 
nach  Einleitung  der  Nierendifferenzierung,  so  wie  dies  Kermauner 
für  die  Harnleiterdilatation  ohne  mechanische  Urinabflußbehinderung 
annimmt.  Solch  überzählige  Nieren  machen  sich  also  gern  im  patho- 
logischen Sinn  bemerkbar  und  geben  Anlaß  zu  operativen  Eingriffen. 

Die  von  Altmann  zitierten  Fälle  überzähliger  Nierenbildung  gehören  größten- 
teils nicht  hierher,  da  es  sich  nicht  um  freie  Mehrfachbildungen,  sondern  um  ver- 
schmolzene Nieren  handelte.  Neu  an  seiner  Zusammenstellung  erscheint  die  Be- 
obachtung von  Mills,  in  dem  eine  überzählige  Niere  kranial  von  der  normalen 
Nierenanlage,  mit  dieser  durch  Bindegewebe  verbunden  gewesen  sein  soll.  Der  aus 
[ihrem  Nierenbecken  kommende  Harnleiter  mündete  unterhalb  des  normalen  Ureters. 

Zur  formal  genetischen  Erklärung  der  überzähligen 
Nieren  sei  wiederholt,  was  schon  angedeutet  wurde:  Ein  über- 
zähliger Harnleiter  oder  der  Gabelast  eines  gespaltenen  Ureters 
weichen  bei  ihrem  kaudo  -  kranialen  Wachstum  aus  der  eigent- 
lichen Richtung  ab  oder  bleiben  im  Wachstum  zurück.  Sie  bilden 
mit  dem  nephrogenen  Blastem,  mit  dem  sie  in  Berührung  kommen, 
nach  gewöhnlicher  Weise  eine  Niere,  die  infolge  der  weiten  Ent- 
fernung mit  dem  gleichseitigen  Nierengewebe  der  anderen  Ureter- 
gabel  oder  des  ortstypischen  Ureters  nicht  verschmilzt.  So  ist  also 
die  überzählige  Niere  nicht  allein  einer  Abspaltung  zu  danken,  sondern 
vor  allem  einer  durch  ungeeignete  Ortsverhältnisse,  durch  Dystopie 
bedingten  Hemmung  bzw.  Unmöglichkeit  der  Verwachsung.  Da  diese 
Anschauung  sich  auf  den  Gabelureter  bezieht  —  sei  die  Ureterteilung 
nun  hoch  oder  tiefer  gelegen  —  ist  es  nicht  nötig,  eine  besondere 
Teilungstheorie  der  Nierenanlagen  aufzustellen.  Wie  bei  der  Nieren- 
dystopie und  der  Nierenagenesis  ist  auch  bei  der  Plurigenesis  der 
Nieren  als  topographisch  beurteilter  Organe  das  Wesen  ihres  Werdens 
am  Ureterverhalten  zu  bestimmen.  Prinzipiell  ist  genetisch  zwischen 
Langnieren  mit  zwei  Nierenbecken  (d.  h.  zwischen  zwei  verschmolzenen 
Nieren  aus  zwei  Knospen  zweier  getrennter  Ureteren  oder  eines 
frühzeitig  gegabelten  Ureters)  und  zwischen  Doppelnieren  ohne  Ver- 
schmelzung der  zwei  Harndrüsenorgane  kein  genetischer  Unterschied. 


1)  Zit.  nach  Graser. 

2)  Zit.  nach  Calabrese. 

S  cli  wa  Ib  e  -  Grube  r ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  18 
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Nur  die  Tatsache  der  Verschmelzung  macht  dort  aus  zwei  Nieren 
eine  Langniere.  So  sind  die  Grenzen  zwischen  Langnieren  mit  zwei 
Nierenbecken  und  getrennten  Doppelnieren  recht  unbedeutend,  ja 
genetisch  sind  solche  Grenzen  durchaus  willkürlich;  lediglich  eine  ge- 
naue Verständigung  heischt  die  peinlich  eingehaltene  Nomenklatur, 
deren  wir  uns  bedienen. 
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V.  Entwickliingsstörung  der  Harnleiterform  und  der 
Harnleiterliektung. 

Unterentwicklung  (Hypoplasie)  des  Harnleiters  kann  in 
gestörtem,  unvollständigem  Längenwachstum  bestehen.  Es  wäre  also 
hier  zu  wiederholen,  was  in  einem  früheren  Abschnitt  bei  Gelegen- 
heit der  Agenesie  der  Niere  über  mehr  oder  weniger  unvollkommenes, 
sack-  bis  schlauchartiges,  blind  endendes  Auswachsen  der  Ureterknospe 
ohne  folgende  Nierengewebsbildung  gesagt  worden  ist.  Es  sei  ferner 
auf  die  Fig.  66  verwiesen,  welche  die  quantitative  Unterentwicklung 
des  zwar  ausgewachsenen,  aber  an  eine  funktionsschwache  Niere  an- 
geschlossenen Harnleiters   zeigt.    Möglicherweise   müssen   auch  ge- 


Fig.  102.  Hypoplasie  der  linken  Niere,  der  linken  renalen  Arterie  und  des 
linken  Harnleiters,  Hyperplasie  und  fötale  Lappung  der  rechten  Niere  mit  über- 
zähliger Arterie  zum  oberen  Pol.  9  34  Jahr;  V,  der  natürl.  Gr.  Pathol.-anat. 
Sammlung  des  Krankenhauses  Berlin-Friedrichshain.    (Nach  Israel.) 

wisse  Beobachtungen  örtlicher  Engen  des  Harnleiters  als  hypoplastische 
Erscheinung  gedeutet  werden.  Sie  sollen  jedoch  später  behandelt 
werden. 

Ueberentwicklung  (Hyperplasie)  des  Harnleiters  kann 
sich  in  zweierlei  Richtung  äußern,  nämlich  in  übergroßer  Länge,  in 
großer  Weite  und  Wanddicke.  Nicht  immer  treffen  alle  diese  Um- 
stände zusammen.  Es  ist  oben,  bei  Gelegenheit  der  Nierendystopie, 
darauf  hingewiesen  worden,  daß  in  seltenen  Fällen  trotz  zweifellos 
angeborener  Nierenverlagerung  der  zugehörige  Harnleiter  geschlängelt, 
d.  h.  relativ  zu  stark  gewachsen,  zu  lang  befunden  worden  ist.  Das 
wurde  von  E.  Schwalbe  und  Israel  gesehen.  Zweifelsohne  ist  hier 
eine  über  die  gegebenen  Raumverhältnisse  und  über  das  funktionelle 
Erfordernis  hinausgehende  Bildung,  eine  Ueberschußbildung  erfolgt. 
Solche  Erscheinungen  kommen  indes  am  Ureter  gar  nicht  selten  vor. 
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Man  kennt  sie  aus  Fällen  schwerer  kombinierter  Mißbildung  von  Föten 
und  Neugeborenen,  man  kennt  sie  auch  von  Befunden  bei  Jugendlichen 
und  Erwachsenen,  bei  denen  sie  zu  heftigen  und  langwierigen  uro- 
pathologischen  Anzeichen  führen  und  operative  Eingriffe  nötig  machen 
können.  Die  Fig.  101  aus  einer  Arbeit  von  Hermann  Angerer 
zeigt  die  Riesenharnblase  eines  Neugeborenen,  dessen  Kloake  nicht 
ganz  zurückgebildet  und  dessen  Urethra  geschlossen  war.  Hier  fand 
sich  neben  ganz  ungleichen,  größtenteils  stark  verdickten  und  in  der 
Epithelisierung  ungewöhnlich  beschaffenen  Stellen  der  Blasenwand 
auf  der  linken  Seite  ein  in  seiner  Längenentwicklung  überschüssiger 

(—  20  cm  nach  Streckung!  — ),  viel- 
fach mäanderartig  geschlängelter, 
weiter,  teilweise  dickwandiger  Ureter, 
während  der  Ureter  der  anderen  Seite 
kurz  und  gleichmäßig  dünn  war.  Also 
bestand  hier  ein  Zuviel  neben  einem 
Zuwenig.  Kermauner  hat  diese 
merkwürdigen  Verhältnisse,  diese  Ver- 
zerrungen im  Wachstum  und  in  der 
Gewebsdifferenzierung,  welche  man 
ebenso  bei  Sirenenbildungen  wie  bei 
Blasenektopien  mit  ventraler  Darm- 
spalte und  Genitalspalte  finden  kann 
(Gg.  B.  Gruber  und  Best),  als 
Folgen  einer  allgemeineren  mesenchy- 
malen Wachstumsunregelmäßigkeit  an- 
gesprochen. Es  wären  also  hier  all 
jene  riesenhaften  Ureteren  (nicht 
minder  jene  sackartig  erweiterten 
Nierenbecken  bei  Neugeborenen  oder 
kleinen  Kindern) ')  einschlägig,  für 
welche  man  früher  so  oft  vergeblich 
ein  mechanisches  Abflußhindernis  des 
flüssigen  Inhaltes  gesucht  hat.  Auch 
Maresch  ist  dieser  Anschauung  beigetreten,  wie  er  in  der  Aussprache 
zur  Vorweisung  eines  geradezu  elefantiastisch  anmutenden  harnleitenden 
Systems  vom  Neugeborenen  durch  C.  Sternberg  (veröffentlicht  von 
Kobayashi)  bekundete.  Meist  sind  derartige  Fälle  mit  riesiger  Aus- 
bildung der  Harnblase  vergesellschaftet. 

Mit  der  gern  geübten  Annahme,  hier  liege  eine  „Retention  fötalen  Urins"  vor, 
hat  sich  H.  Angerer  an  Hand  der  Literatur  über  die  fötale  Harnsekretion  bzw.  die 
Bildung  des  Liquor  amnii  abgegeben  (Literatur  bei  Hinselmann).  Er  kann  zwar 
für  den  Einzelfall  ihre  Mitwirkung  nicht  ganz  ablehnen ,  im  wesentlichen  deutet 
er  aber  doch  die  Riesenbildung  des  Harnleiters  und  der  Harnblase  als  mesodermale 
Fehlbildung,  in  deren  Entwicklung  die  Wachstumsharmonie  der  Gewebskomponenten 
gestört  war,  so  daß  teils  Wand  verdickung,  teils  Erweiterung,  teils  Lichtungs  verschlüsse, 
teils  Divertikelbildungen  zustande  kommen  konnten. 


1)  Gerade  über  das  Kapitel  der  angeborenen  Hydronephrose  handelt 
eine  soeben  erschienene  Leipziger  Doktordissertation  von  Hermine  von  Bünau.  Die 
Verfasserin  schließt  sich  der  KERMAUNERschen  Deutung  an.  Ihre  Arbeit  weist 
auf  zahlreiche  Mitteilungen  der  Literatur  über  erweiterte  Harnabflußwege  hin  teüs 
ohne  jedes  Hindernis  in  der  Lichtung,  teils  mit  Faltenbildungen  in  den  Ureteren, 
teils  unter  Kompression  der  Harnleiter  durch  Nachbarorgane.  (Vgl.  Frankf .  Zeitschr. 
f.  Pathol ,  Bd.  XXXIV,  1926,  S.  98.) 


Fig.  103.  Linke  Ansicht  einer 
Kloaken  blase  mit  vorderem  und 
seitlichem  Divertikel,  Schlängelung 
und  Erweiterung  des  linken  Ureters, 
Ektasie  des  Nierenbeckens  und 
Atrophie  der  Niere  bei  einem  Q 
Neugeborenen.  (Nach  H.  Angerer.) 
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Solche  ungleichmäßige  Ausbildung  eines  Harnleiters  mit  ihrer  mäanderartigen 
Windung  ist  geeignet,  früher  oder  später,  ohne  Knickungsstelle  den  Urinfluß  zu 
behindern.  Reaktive  Erscheinungen  in  der  äußeren  Harnleiterwand  und  ihrer 
Umgebung,  vor  allem  auch  künstliche  Blasenentleerungsversuche  mit  der  unver- 
meidlichen Harninfektion  mögen  das  ihrige  dazu  tun,  Urinstauung  zu  befördern ; 
so  kann  dann  eine  länger  und  beschwerdelos  aus  angeborener  Ursache  getragener 
„Megalureter"  plötzlich  in  unangenehmster,  schmerzhafter,  ja  in  gefährlicher 
Weise  klinische  Symptome  machen.  Kleine  Ursachen  machen  an  dem  fehlge- 
bildeten Harnleiter  vielleicht  große  Wirkung.  Man  hat  bei  Kindern  und  Jugend- 
lichen Megalureteren  gefunden,  ohne  daß  irgendwelche  mechanische  Hinder- 
nisse den  Hydrureter  hätten  verstehen,  und  was  von  großer  Bedeutung  ist,  ohne 
daß  die  Wandverhältnisse  der  Harnblase  oder  die  Ausmaße  des  Nierenbeckens 
oder  eine  Verminderung  der  Nieren gewebsdicke  auf  eine  Rückstauung  des  Urins 
wegen  erschwerter  Blasen austreibung  hätte  schließen  lassen.  Kielletjthner  und 
Blum  haben  solche  Fälle  vorgewiesen.  Ockerlad,  Zinner,  Paschkis  und 
Bachrach  haben  ebenfalls  hierzu  Beiträge  geleistet,  wobei  die  große  Schwierigkeit, 
angeborene  und  erworbene  Megalureteren  zu  unterscheiden,  hervorgehoben  wurde. 
In  einer  Diskussionsbemerkung  zu  Spttrr  gab  Gaudino  an,  daß  bei  angeborenen 
Megalureteren  das  Ostium  vesicale  unbeweglich  oder  ganz  gering  beweglich  sei,  im 
Gegensatz  zu  den  erworbenen  Megalureteren.  Die  Erklärung  Lions,  nach  welcher 
für  die  Entstehung  der  jugendlichen  oder  angeborenen  Ureterendilatation  die 
WALDEYERsche  Ureterscheide  eine  Rolle  spielen  könnte,  hat  wenig  Gegenliebe  ge- 
funden. Jedenfalls  ist  diese  Erscheinung  von  Riesen harnleitern  morphologisch  und 
pathogenetisch  noch  kein  ganz  gelöstes  Problem1). 

Die  von  Maresch  1912  geschilderten  Riesenharnleiter  gehören  ebenso  in 
dieses  Kapitel  als  ein  von  Satjerbrüch  bei  der  bayerischen  Chirurgentagung  1925 
in  München  gezeigter  operativ  entfernter  enorm  langer  und  weiter,  dünndarm- 
ähnlicher Ureter  einer  erwachsenen  Frau;  die  zugehörige  Niere  ließ  nur  ganz 
geringe,  zur  Ureterveränderung  kaum  im  Verhältnis  stehende  Erweiterung  ihrer 
Kelche  erkennen.  Ob  in  solchen  Fällen  wirklich  und  allein  nur  der  Harnleiter- 
und nicht  auch  andere  Teile  des  Urogenitalapparates  und  Enddarms  irgendwelche, 
vielleicht  sehr  geringe  Bildungsstörungen  zeigen,  das  müßte  jeweils  genau  erhoben 
werden. 

Auch  Kessler  berichtet  von  einem  10jährigen  Knaben  mit 
gigantischen  Hydrureteren ,  deren  Ausmaße  aber  das  Nierengewebe 
schadlos  gelassen  hatten.  Das  Kind  starb  an  Pneumonie.  Die  Harn- 
blase war  normal  groß,  richtig  in  Lage,  Form  und  Lichtung.  Beide 
Ureteren  entsprachen  in  der  Wanddicke  der  Harnblasenwand,  ihre 
Lichtung  betrug  über  174  Zoll,  während  sie  am  Abgang  vom  Nieren- 
becken auf  1/2  Zoll  verjüngt  war.  Die  Nieren  waren  fötal  gelappt. 
Auch  fand  sich  ein  renales  Fibroadenom.  —  Solche  Vorkommnisse 
dürfte  auch  Albarran  beobachtet  haben;  z.  B.  gibt  er  in  Fig.  205 2) 
eine  hervorragend  schöne  Abbildung  eines  operativ  entfernten  Hy- 
drureters,  welcher  von  einem  jungen  Kranken  stammte;  der  Ureter 
wurde  gegen  die  Blasenmündung  enger. 

Diese  Megalureteren  ohne  erkennbare  mechanische  Ursache  haben  manche 
Vermutung  über  ihre  Veranlassung  hervorgerufen.  Nachdem  Fedorow  1906  eine 
Harnleiteratonie  als  Ursache  für  Hydronephrosen  beschuldigt  und  nachdem  Rümpel 
auf  Unregelmäßigkeiten  im  Harnausstoßungsrhythmus  der  Harnleiter  von  nervös 
veranlagten  Menschen  aufmerksam  gemacht,  wurde  neuerdings  mehr  und  mehr  zur 
Erklärung  gegriffen ,  daß  solche  Dilatationen  atonischen  Zuständen  zu  verdanken 
seien.  Bard  führt  sie  auf  die  Leistungsschwäche  einer  konstitutionellen  Minder- 
wertigkeit der  austreibenden  Elemente  zurück:  sie  betreffe  vor  allem  die  Harn- 
leiteimuskulatur.  Wenn  Fedorow  auch  den  Begriff  der  angeborenen  Atonie  des 
Harnleiters  aufstellte,  so  scheint  ihm  freilich  ihre  Ursache  bzw.  ihr  Wesen  —  ob 
im  histologischen  Bau  begründet  oder  nicht  —  unklar  geblieben  zu  sein. 
Kutscherenko ,  der  kürzlich  Fedorows  Meinung  berichtet  hat,  teilte  den  Fall 
eines  18jährigen  Mannes  mit  Harnleitererweiterung  ohne  mechanische  Ursachen 
mit;  die  Ureterdilatation  habe  wohl  auf  einer  Insuffizienz  der  Harnleiter  infolge 


1)  Literatur  im  Jahresber.  der  Urologie  1924.    Berlin,  Springer,  1926. 

2)  Albarran-Grtjnert,  Chirurgie  der  Harnwege.   Jena  1910. 
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Entwicklungsstörung  beruht.  Vielleicht,  so  meint  Kutscherenko,  habe  die  senk- 
rechte Einmündung  der  Ureteren  in  die  Harnblase  eine  begünstigende  ßolle  ge- 
spielt, da  bei  solcher  Anordnung  die  Ventilverschlußwirkung  der  Ureterostien  fehle 
und  der  Harnblasendruck  sich  auf  die  Harnleiterlichtung  fortsetzen  könne. 


Fig.  104.  10  — 12 jähriger  Knabe.  Gewaltige  atonische  Erweiterung  beider 
Harnleiter;  doppelseitige  geringe  Hydronephrose.  Uretermündungen  nicht  ver- 
ändert. Blase  durch  T-Schnitt  geöffnet,  aufgeklappt.  */,  der  natürl.  Größe. 
(Nach  Israel.) 

Legueü  und  Papin,  welche  nach  Elanskys  Ausführungen  als  die  ersten 
eine  angeborene  und  eine  erworbene  Harnleiteratonie  unterschieden  haben  und  den 
größeren  Teil  der  Vorkommnisse  von  Harnleitererweiterung  für  angeboren  hielten, 
haben  sich  1922  zurückhaltender  geäußert.  Offenbar  ist  es  bis  heute  noch  nicht 
möglich,  eine  angeborene  Funktionsschwäche  von  anderen,  erworbenen  Umständen 
der  Kontraktionsschwäche  der  Harnleiter  zu  unterscheiden ;  so  bleibt  es  schließlich 
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im  Einzelfall  der  morphologischen  Betrachtung  vorbehalten,  sozusagen  unter  Aus- 
schluß aller  mechanischen  Umstände  die  Vermutung  für  eine  angeborene  Ureter- 
dilatation  zu  stützen. 

Zu  den  seltensten  Mißbildungen  der  Harnleiter  gehören  divertikel- 
artige  Erscheinungen.  Fig.  105  zeigt  eine  bei  Israel  wieder- 
gegebene Beobachtung  von  Pick.  Der- 
artige Vorkommnisse  sind  als  Ergeb- 
nisse frühzeitiger  Uretergabelung  ohne 
entsprechendes  Wachstum  des  einen 
Gabelastes  zurückzuführen.  —  Auf  Di- 
vertikelbildungen  im  Nierenbecken 
(Hyrtl)  wurde  schon  früher  einge- 


gangen. Hier  sei  nur  wiederholt,  daß 
es  infolge  gestörten  Wachstums  eines 
Polröhrchens  der  aussprossenden  Harn- 
leiterknospe oder  aus  Wachstumsun- 
regelmäßigkeiten einer  sekundären  oder 
tertiären  Ausstülpung  dieser  Teile  — 
richtiger  gesagt:  infolge  formativer 
Beziehungsstörungen  dieser  Sprossun- 
gen und  des  angrenzenden  metanephri- 
dischen  Blastems  —  zur  Divertikelbil- 
dung  im  Nierenbecken  kommen  kann, 
ebenso  zur  cystenartigen  isolierten 
Umformung  eines  ursprünglich  der 
Becken-Kelch-Bildung  dienenden  Tei- 
les oder  zur  sackartigen,  ungleich- 
mäßigen Erweiterung  des  Nieren- 
beckens (Kermauner,  H.  v.  Bünau). 
Solch  angeborene  Sacknierenbecken 
sollen  sich  durch  atypische  Lagerung 
der  Abgangsstelle  des  eigentlichen 
Ureters  auszeichnen;  ihr  Ostium  ure- 
terale  liege  oft  zu  hoch  und  sei  sehr 
spitzwinkelig  angeordnet;  natürlich 
werden  solche  Umstände  sehr  leicht 
Harnstauungen  und  Hydronephrosen 
mit  all  ihren  Folgen  bedingen.  Ker- 
mauner macht  darauf  aufmerksam, 
daß  diese  Folgen  manchmal  erst  spät , 
d.  h.  zwischen  dem  20.  und  30.  Lebens- 
jahr auftreten,  etwa  wenn  die  Kon- 
stellation des  Ursachenkreises  durch 
das  Eintreten  einer  Infektion  ge- 
schlossen wurde. 

Einen  ganz  einzigartigen  Befund 
hat    Pepere    mitgeteilt.  Offenbar 

infolge  eines  Fehlers  in  der  Gewebsanordnung,  also  einer  Wachs- 
tumsstörung war  es  zu  multiplen  divertikelartigen  Ausbuchtungen  der 
Ureterwand  gekommen,  welche  mit  unzähligen  drüsigen  Krypten  ver- 
sehen war  (Fig.  106).  Pepere  hat  sie  als  angeborene  Unregelmäßig- 
keit aufgefaßt;  ob  diese  Auffassung  zwingend  ist,  darüber  könnte 
man  Zweifel  hegen,  denn  der  Träger  dieser  Bildung  war  ein  47jähriger 


Fig.  105.  Divertikel  des  rechten 
Harnleiters.  Präparat  aus  der  Samm- 
lung des  städtischen  Krankenhauses 
Berlin -Friedrichshain.  (Nach  Is- 
rael.) 
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Mann;  er  litt  allerdings  noch  an  Meningokele  und  Rachischisis.  Es 
wäre  also  gewiß  denkbar,  daß  infolge  der  dysontogenetischen  Störung 
im  Nervensystem  eine  Erweiterung  der  Harnwege  in  früher  Zeit  und 
in  Verbindung  damit  die  sackartigen  Auswüchse  der  Harnleiter  ent- 
standen wären;  auch  die  Nieren  waren  stark  hydronephrotisch,  wie 
die  Fig.  106  dartut. 

Jene  ungewöhnliche  Form  des  Ureters,  welche  man  als  „Harn- 
leitergabelung" (Ureter  fissus)  bezeichnet,  soll  bei  Besprechung 
der  Verdoppelung  des  Harnleiters  Berücksichtigung  finden  (S.  305). 

Es  ist  logisch,  im  Zusammenhang  mit  den  Störungen  der  Harn- 
leiterform die  Frage  der  ungewöhnlichenHarnleiterlichtung 
im  vollen  Umfang  zu  erledigen. 


Fig.  106.  Vielfache  sackartige  Ausbuchtung  der  Harnleiter,  Hydrureter  und 
Hydronephrose  bei  einem  47jährigen  Mann.  (Beobachtung  von  Pepeee,  aus  Israel 
übernommen.) 

Nach  Klebs  und  Englisch  ist  der  Ureter  nicht  etwa  von  vornherein  ein 
ziemlich  gleichmäßig  erscheinender  Kanal;  vielmehr  hat  er  in  frühembryonaler  Zeit 
seine  engen  und  weiten  Stellen ;  auch  erscheint  seine  Innenwand  reichlich  gefaltet. 
Jedoch  scheinen  sich  diese  Verhältnisse  mit  dem  Wachstum  und  der  Harnleiter- 
funktion auszugleichen ,  die  Ureteren  werden  glattwandiger.  Die  Lichtungsweite 
behält  aber  dauernd  zwei  etwas  breitere,  im  ganzen  durch  schlanke,  spindelförmige 
Gestalt  ausgezeichnete  Lichtungsabschnitte,  welche  als  Pars  abdominalis  und  Pars 
pelvina  bekannt  sind;  abgesehen  davon,  bestehen  drei  engere  Stellen,  nämlich  am 
Abgang  des  Ureters  vom  Nierenbecken,  an  der  Ueberkreuzung  der  Linea  termi- 
nalis  des  knöchernen  Beckens  und  unmittelbar  am  Eintritt  oder  Durchtritt  des 
Ureters  im  Gebiet  der  Harnblasenwand  (Seitz). 

Die  Richtung  des  Harnleiterverlaufs  im  muralen  Abschnitt  der  Harn- 
blase ist  in  frühjugendlichen  Zeiten  völlig  oder  doch  nahezu  senkrecht;  das 
gilt  namentlich  von  muskelstarken  Harnblasen.  Bei  erwachsenen  Menschen  herrscht 
eine  schiefe,  von  oben  her  gesehen:  eine  spitzwinkelige  Einpflanzung  des  Ureters 
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vor.  Man  muß  einen  Unterschied  machen  zwischen  dem  juxtavesikalen  und  dem 
intramuralen  Endabschnitt  des  Harnleiters.  Schewktjnenko  hat  gerade  über  den 
Muralabschnitt  gearbeitet.  Paschkis  und  Kräsa  bestätigten  neuerdings  die  Dar- 
stellung, daß  der  relativ  dickwandige  Ureter,  der  im  Blasen  wandabschnitt  wenig 
eigene  Muskulatur  aufweist,  beim  Durchtritt  durch  die  Blasenwand  seine  Selb- 
ständigkeit bewahrt;  er  drängt  sich  unter  allseitiger  Abschiebung  der  Blasen- 
muskulatur durch  die  Wand.  Was  die  Lichtung  anlangt ,  so  findet  sich  juxta- 
vesikal  eine  Enge,  ein  Isthmus  des  Harnleiters,  während  die  Pars  intramuralis 
eine  oder  zwei  Ausweitungen  besitzt.  Diese  können  zu  Divertikel-  oder  Taschen- 
bildungen Anlaß  geben.  Die  beiden  Delmas  haben  eine  Uebersicht  über  die 
Formverschiedenheiten  der  Harnleiterlichtung  an  der  Durchtrittsstelle  gegeben. 
Nach  ihrer  Ausführung  könnte  man  hier  unterscheiden  eine  Einziehung,  eine  Er- 
weiterung, einen  Schleimhautvorfall  und  einen  vollständigen  Wandprolaps  des 
Harnleiterendes. 

Lichtungsengen  treten  als  Folgen  gestörter  Entwicklung 
im  Anfangsgebiet  und  im  Endteil  des  Ureters  mit  Vorliebe 
auf.  Man  kann  solche  Engen  durch  Bestehenbleiben  von  Falten  des 
embryonalen  Harnleiters  erklären,  wie  das  Englisch  getan  hat.  Da- 
mit darf  man  aber  nicht  klappenartige  Knickungsstellen  und  Sporn- 
bildungen verwechseln,  die  wohl  erst  sekundär  durch  Ureter- 
erweiterung  infolge  starker  Harnstauung  und  Harnleiterschlängelung 
entstehen  oder  durch  ungleiches  Flächenwachstum  und  dadurch  be- 
dingte örtliche  Erweiterung  und  Verlängerung  des  fraglichen  Ureters. 
Tinnemeyer  hat  die  verschiedenen  Möglichkeiten  der  Ureterengen  aus 
Entwicklungsstörungen  neuerdings  gesichtet.  Bei  ihm  ist  das  weit- 
läufige Schrifttum  angegeben.  Verhoogen  und  de  Gräuwe  be- 
schuldigen eine  submuköse  Bindegewebshyperplasie,  eine  Sklerose  als 
verursachenden  Umstand  für  die  Enge.  Ich  möchte  mich  auch  an 
dieser  Stelle  der  Ansicht  anschließen,  daß  solche  Sklerosen  mit  nach- 
folgenden Schrumpfungen  seltener  angeboren ,  öfter  erworben  und 
dann  wohl  peri-  oder  endoureteralen  entzündlichen  Ursprungs  sind, 
gewiß  auch  Folgen  und  nicht  immer  Ursache  der  Harnstauung.  Daß 
der  Abgang  des  Ureters  vom  Nierenbecken  unverhältnismäßig  eng 
sein  kann,  ist  manchmal  bei  Sektionen,  auch  nichthypertrophischer 
Nieren  zu  ersehen;  dabei  ist  aber  die  Variationsmöglichkeit  der 
ganzen  Nierenbeckenanlage  zu  bedenken.  Es  scheint  mir,  daß  diese 
Enge  besonders  an  den  relativ  hoch  und  spitzwinkelig  von  ampullären 
Becken  abgehenden  Ureteren  gefunden  wird.  Die  ganze  Frage  der 
oberen  physiologischen  Ureterenge  bedürfte  erweiterter,  systematischer, 
anatomischer  Untersuchung  und  Klärung  am  Material  aus  früh- 
embryonaler Zeit  bis  in  die  Zeit  des  erwachsenen  Lebens. 

Meysen  und  Blatt  haben  verschiedene  Fälle  fraglicher,  kon- 
genitaler hoher  Ureterenge  mitgeteilt.  Nach  Thompson  und  Dum- 
reicher  muß  man  daran  denken,  daß  der  spitzwinkelige  ( —  also 
hohe  — )  Abgang,  wie  ihn  der  Ureter  manchmal  bei  ampullären  Nieren- 
becken haben  kann,  leicht  einer  Ventilwirkung  dient,  wenn  sich  der 
Harndruck  im  Nierenbecken  auf  den  Sporn  zwischen  Ureter  und 
Nierenbeckenlichtung  auswirkt.  Daß  infolge  Lageveränderung  der 
Nieren  Abknickungen  des  Ureters  vorkommen,  ist  eine  Erfahrung 
der  Klinik;  sie  betrifft  aber  nicht  kongenitale,  sondern  erworbene 
Verhältnisse. 

Die  von  Hare  und  Brunner  behauptete  spiralige  Drehung 
und  dadurch  bedingte  Lichtungsenge  des  Harnleiters  ist  unbewiesen. 
Jedoch  scheint  es,  daß  beim  Hervorwachsen  der  Harnleiterknospe 
aus  dem  Urnierengang  und  bei  der  Bildung  des  Harnblasendreiecks 
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sich  im  terminalen  Ureterabschnitt  Drehungsvorgänge  ungünstig  aus- 
wirken können.  Eine  Beobachtung  von  Hanser  gehört  wohl  hier- 
her, welche  die  unrichtigen  topischen  Entwicklungsvorgänge  daran 
erkennen  ließ,  daß  die  Lageverhältnisse  zwischen  Ureter  und  Samen- 
leiter verkehrt  waren.  Hier  zeigte  der  Ureter  eine  kurze,  rück- 
läufige, dann  wieder  zur  alten  Richtung  hingewendete  Strecke  im 
Verlauf  seiner  vor  der  vertikalen  Mündung  sehr  verengten  Kanal- 
lichtung. Auch  in  einem  von  Zimmermann  beobachteten  Fall  mit 
beiderseitiger  distaler  Ureterenge  fanden  sich  ähnliche  Verhältnisse 

des  Lichtungsverlaufes.  Endlich 
scheinen  die  Umstände  im  Falle 
eines  terminalen  Doppelureters, 
welche  Block  mitgeteilt  hat,  hier- 
her zu  gehören,  oder  doch  in  der 
Erklärung  nicht  weit  abzuliegen. 

S  t  e n  o  s i  e run  gen,  ja  Ver- 
schluß des  untersten  Un- 
terabschnittes, Umstände, 
welche  auch  in  den  eben  ge- 
nannten Fällen  in  Frage  standen, 
erfordern  genaue  morphologische 
Untersuchung,  am  besten  in  mikro- 
skopischer Serienuntersuchung  mit 
Rekonstruktion.  Man  wollte  hier 
prinzipiell  scheiden  zwischen  der 
einfachen  juxtavesikalen  Enge  und 
der  endständigen  muralen  Enge, 
welche  gerne  zu  einer  blasigen 
Vortreibung  des  Ureterendes  füh- 
ren soll.  In  den  Arbeiten  von 
Schwartz  ,  Peters  ,  Welz, 
Regner,  Zimmermann  und 
Tinnemey er  sind  Beobachtungen 
distaler  Ureterengen  beim  Men- 
schen berücksichtigt.  Die  Enge 
kann  sich  vom  juxtavesikalen  Be- 
zirk bis  in  den  intramural-vesi- 
kalen  erstrecken.  Sie  tritt  manch- 
mal, wenn  auch  nicht  in  gleicher 
Stärke,  beiderseitig  auf.  Die  mikro- 
skopische Untersuchung  des  von 
Tinnemeyer  mitgeteilten  Falles  meiner  Beobachtung  (Fig.  107)  hat  er- 
kennen lassen,  daß  im  intramuralen  Abschnitt  des  Harnleiterverlaufes 
die  Ureterwandmuskulatur  von  der  Muskulatur  der  Harnblase  geschieden 
blieb.  Es  bestand  eine  bindegewebige  Scheide,  die  ihrerseits  allerdings 
mit  dem  subserösen  und  submukösen  Stützgewebe  verflochten  war.  Eine 
einseitige  Ausbildung  des  Harnleiterabschnittes  in  der  Blasenwand  lag 
nicht  vor.  In  Meysens  Fall  war  die  Blasenwandmuskulatur  neben  dem 
Harnleiterdurchtritt  schwächer;  auch  sie  erwies  sich  von  den  in  Längs- 
fasern und  -bündeln  angeordneten  Hülsen  des  Harnleiters  durch  eine 
Bindegewebsscheide  getrennt;  die  Gewebsan teile  des  Ureters  konnte 
man  als  isolierte  Rohrbildung  in  der  Blasenwand  verfolgen  (vgl.  dazu 
die  Feststellung  von  Krasa  und  Paschkis!).  Allerdings  war  auch 
in  Meysens  Fall  eine  Verflechtung  des  Harnleiterbindegewebes  mit 


Fig.  107. 
Ureterenge  bei 


Angeborene  terminale 
einem  Knaben  von 
13  Tagen.  Nierenmaße:  6,5:3:2,5  cm. 
Hydroureter  und  Hydronephrose.  Fetale 
Nierenlappung.  (Nach  Tinnemeyer  ) 


Enge  der  vesikalen  Harnleitermündung. 
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dem  der  Blase  gegeben,  ebenso  wie  das  Harnleiterepithel  ohne  Grenze 
in  das  der  Harnblase  überging.  Zimmermann  hat  für  seine  Be- 
obachtung die  Verhältnisse  im  verengten  Harnleiterabschnitt  so  be- 
schrieben, daß  die  längsgerichtete  Uretermuskulatur  hypertrophisch 
war  und  zunächst  durch  dünne,  ringförmige  Muskellagen  kompliziert 
erschien;  diese  ging  alsdann  in  schiefe  und  wiederum  längsgerichtete 
Anordnung  über.  Vornehmlich  an  der  medialen  Seite  sei  dies  ge- 
funden worden;  hier  habe  auch  eine  Verbindung  mit  der  Blasenwand- 
muskulatur  bestanden,  während  auf  der  anderen  Seite  der  Ureterwand 
bindegewebige  Strukturen  das  Bild  beherrschten.  Die  Harnleiter  hatten 
vor  dem  Eintritt  in  die  Blasen  wand  eine  spaltförmige  Lichtung;  diese 
erweiterte  sich  im  Intramuralabschnitt  etwas;  dort  bestand  der  oben 
schon  erwähnte  bajonettförmige  Verlauf. 


Fig.  108.  Eigenartiger  Befund  einer  Verdoppelung  der  Harnleiterlichtung 
dicht  über  der  Harnblase.    (Nach  Block.) 

Eine  ungemein  große  Seltenheit  stellt  die  Beobachtung  von  Block 
vor,  der  im  Fall  einer  Hydronephrose  bei  einem  6  Monate  alten 
Säugling  eine  Ureterverdoppelung  im  letzten  kaudalen  Abschnitt  von 
272  cm  Länge  der  entsprechenden  Seite  feststellte.  Es  handelte  sich 
jedoch  nur  um  einen  kleinen  akzessorischen  Kanal,  der  getrennt  vom 
eigentlichen  Harnleiter  —  aber  sozusagen  einbezogen  in  seine  Wand, 
also  umhüllt  von  der  gemeinsamen  Wandmuskulatur  —  hart  neben  dem 
eigentlichen  Ostium  ureteris  vesicale  in  die  Blase  einmündete  und 
nierenwärts  etwa  fingerbreit  über  der  Blasenwand  spitzwinkelig  in  den 
wahren  Ureter  überging.  Die  Genese  dieses  Vorkommnisses  ist  dunkel. 

Ich  glaube  nicht,  daß  hier  eine  primäre,  meine  vielmehr,  daß  eine  sekundäre 
Entwicklungserscheinung  vorlag,  welche  durch  teilweise  frühzeitig  embryonale  Ver- 
klebung und  Durchwachsung  einer  Längsfaltung  entstanden  ist.  Auch  diese  Be- 
obachtung weist  darauf  hin,  daß  bei  der  Reduktion  des  WoLFFschen  Ganges  bzw. 
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des  Ureteranfanges  örtliche  Einengungen,  vielleicht  auch  Drehungen  und  Verschie- 
bungen eine  Rolle  spielen,  welche  das  Anfangsstück  des  definitiven  Ureters  zu 
Falten  und  leichten  Knickbildungen  veranlassen  können.  Die  bajonettförmige  Ver- 
laufseigenart des  kaudalsten  Lumenabschnittes  des  einfach  angelegten  Harnleiters 
in  Fällen  von  Haxser  und  von  ZiMMF,KMixy  können  dies  belegen.  Wahrschein- 
lich kann  aus  den  dabei  erzeugten  Faltungen  und  Knickungen  gelegentlich  eine 
solche  scheinbare  Ureterverdoppelung  hervorgehen,  wie  sie  Block  gesehen  hat 
(Fig.  108).  Eine  mir  jüngst  von  Herm.  Duerck  gütigst  überlassene  Beobachtung 
betraf  zwei  Harnleiter  mit  beträchtlich  voneinander  entfernter  Blaseneinmündung : 
die  beiden  Harnleiter  entsprachen  ebenfalls  den  Aesten  einer  nach  unten  ver- 
zweigten Gabel:  das  Anfangsstück  des  Harnleiters  war  einfach  angelegt;  jeder 
Gabelzweig  besaß  seinen  eigenen  Muskelmantel.  Die  Erklärung  für  diese  Erschei- 
nung ist  noch  zu  suchen. 

Aus  absoluter  Enge  der  Lichtung  kann  sich  eine  Atresie,  ja  eine 
Verödung  entwickeln:  Rosexow  hat  solchen  Ureterschwund  im  Falle 
eines  Fetus  mit  polycystischem  Nierenrudiment  gefunden,  ich  bei  einem 
Akardier,  Ucke  bei  einem  Embryo  mit  persistenter  Kloake,  Altmaxx 
bei  einem  Steinbock,  der  ein  überzähliges  weder  mit  Niere  noch  mit 
Blase  verbundenes  Ureterrudiment  aufwies. 

Fm  Atresie  des  untersten  Harnleiterabschnittes  neben 
festgestellter  juxtavesikaler  Enge  handelte  es  sich  bei  dem  von  Peters. 
Haxser  und  Tixxemayer  beobachteten  Fällen.  Wir  unterscheiden 
davon  den  Verschluß  im  äußersten  Schleimhautbereich.  Fälle,  welche, 
wie  alle  Ureterenverschlüsse,  stets  sekundär  auftreten.  Solche  sekundäre 
blinde  Endigung  des  Harnleiters  am  distalen  Ostium  kommt  namentlich 
leicht  bei  Üreteren  mit  Dystopie  der  Mündung  vor.  Dafür  dient  ein 
ebenfalls  von  Tixxemeyer  beschriebener  Fall  als  Beispiel,  der  in 
Fig.  169  dieses  Kapitels  wiedergegeben  ist;  der  Harnleiter  des  kranialen 
Nierenbeckens  einer  Langniere  mündete  ursprünglich  offen  im  Bereich 
des  Blasenausganges,  anscheinend  war  die  Mündung  durch  die  Muskel- 
wirkung des  Blasensphinkters  erst  zu  einem  Schlitz  eingeengt  worden, 
dann  ganz  verklebt  und  epithelial  verwachsen:  Hydrureter  und  Hydro- 
nephrosis  des  zugehörigen  Nierenanteils  waren  die  Folge:  der  Träger 
dieser  Mißbildung  war  ein  2  Monate  altes  Mädchen. 

Nicht  immer  ist  das  Verhältnis  so,  daß  bei  dystoper  Blasen- 
mündung die  Einengung  oder  der  Verschluß  des  Ostiums  nur  eine 
Ureterektasie  des  extravesikalen  Abschnitts  bedingt.  Die  Pulsion 
des  Harndruckes  kann  im  intramuralen  Verlauf  den  Harnleiter  auf- 
treiben, ja  sie  vermag  sogar  das  Endstück  oder  die  Verschluß- 
stelle in  Form  einer  Cyste  in  den  Hohlraum  der  Harn- 
blase vorzutreiben.  Manchmal  ist  die  Vortreibung  inter- 
mittierend: dann  entleert  sich  von  Zeit  zu  Zeit  durch  eine  sehr  ver- 
engte Oeffnung  in  der  Cystenwand  —  sei  sie  regelrecht  gelagert,  sei 
sie  dystop  angeordnet  —  der  Harn,  wenn  er  einen  gewissen  Druck 
erreicht  und  die  Cyste  gespannt  hat.  Manchmal  entsteht  eine  solche 
Oeffnung  sekundär  dadurch,  daß  die  erst  allseitig  geschlossene  Cyste 
platzt.  Die  zusammengefaltete  Wand  der  leeren  Cyste  wirkt  dann 
wohl  auch  wieder  als  verschließendes  Hindernis,  bis  sie  sich  eben 
wieder  unter  dem  Druck  des  angesammelten  Harns  entfaltet  und  dehnt, 
wodurch  auch  die  Oeffnung  für  den  Harnabfluß  wieder  frei  wird.  (Es 
sei  nicht  vergessen  anzumerken,  daß  gelegentlich  durch  Einklemmung 
eines  Konkrements  eine  Vortreibung  des  unteren  Harnleiterendes  mit 
intermittierender  Harnleiterentleerung  bewirkt  wird.  Auch  kleine 
Geschwülstchen  i  Papillome  im  Harnleiterendstücki  vermögen  solche 
Folgen  nach  sich  zu  ziehen.   Natürlich  ist  im  Einzelfall  die  Möglich- 
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keit  abzugrenzen,  daß  auch  im  primär  verengten  Ureter  Konkrement- 
bildung  möglich  ist). 

Uebrigens  kommen  cystische  Vortreibungen  nicht  nur  am  dystopen 
Ureterende  vor.  An  der  gewöhnlichen  Mündungsstelle  haben  u.  a. 
Rayer,  Smith,  Al- 
bers, Klebs,  Neel- 
sen,  Caspar,  Gross- 

GLIK,     TÖBBEN  und 

ich  solche  Befunde 
erhoben.  In  Fällen 
von  Wrany  ,  Ko- 
lisko,  Klebs,  Remy, 
Masaki,  Okamoto, 
Többen  und  Jauge 
war  die  intermittie- 
rende Dilatation  des 
vesikalen  Ureterendes 
am  ungewöhnlichen 
Ort  gegeben. 

Fälle  von  cysti- 
scher Vortreibung 
des  unteren  Ureter- 
endes, sei  es  als  vor- 
übergehende oder  als 
bleibende  Erscheinung, 
sind  von  großer  prakti- 
scher Bedeutung.  Eugen 
Bostroem  hat  das  Ver- 
dienst, diese  Verhältnisse 
richtig  erkannt  und  in 
ihrer  klinischen  Bedeu- 
tung  geklärt   zu  haben. 


s 


Fig.  109. 


Fig.  110. 


Fig.  109.  Offene  cystische  Vortreibung  des  Endes  eines  Gabelureters  in  die 
Harnblase.    (Eigene  Beobachtung). 

Fig  110.  Geschlossene  blasige  Vorstülpung  des  Endes  eines  dystopen  Ureters 
in  die  Harnblase.  Sekundäre  Hydronephrose  aller  drei  Ureteren.  Präp.  des  p.  a.  I. 
Innsbruck.    (Beobachtung  von  E.  v.  Hibler.) 


Früher  hatte  man  sie  verkannt;  man  deutete  sie  als  „Doppelblasen  "  (Lechler. 
Lilieoteldt,  Streubel).  Wie  wenig  selten  die  Erscheinung  der  cystischen  Vor- 
treibung ist,  geht  daraus  hervor,  daß  seit  der  Einführung  der  Blasenendoskopie 
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zahlreiche  einschlägige  Fälle  gefunden  und  dadurch  die  ältere  Kasuistik  bedeutend 
vermehrt  wurde. 

Solche  Vorkommnisse  sind  von  Blatt,  Blumer,  Borrmann, 
Burckardt,  Caille,  Cohn,  Eichhoff,  Elliesen,  Englisch,  Er- 
lach, Funke,  Geerdts,  Geipel- Wollenberg,  Gerard,  Gross- 
glik,  Haushalter  u.  Jaques,  E.  v.  Hibler,  Johnson,  Knoop, 
Masaki,  Okamoto,  Neelsen,  Regner,  Reinfelder,  Richter, 


a  NB 


Fig.  111.  Beiderseitige  Doppelureteren  (c,  d,  e,  f).  Blasige  Vorwölbung  (F) 
des  blinden  Endes  des  rechten,  hochabgehenden  Harnleiters  (c)  in  die  Harnblase  (C). 
Dadurch  Verlegung  der  übrigen  Harnleitermündungen.  A  r.  Niere;  B  1.  Niere; 
O  Harnblasenmündung;  II  Vagina;  N  atrophischer,  oberer  Anteil  der  r.  Niere; 
a  Mündung  des  lk.  orthotopen  Ureters  (1.);  b  Mündung  des  r.  orthotopen  Ureters; 
/Aorta;  II  Arteria  iliaca;  III  Art.  mesent.  inf.    (Nach  Bostroem.) 

Sinnreich,  Tangl,  Tilp,  Többen,  Weinstein,  mir  u.  a.  mitgeteilt 
worden  (Fig.  109  u.  110). 

Fig.  109  zeigt  eine  offene  cystische  Vortreibung  der  Mündung  des  kurzen 
Stammteils  eines  Ureter  fissus;  die  untere  Wand  der  Mündung  war  vorgetrieben; 
so  schien  die  Oeffnung  wie  ein  kleiner  Schlitz  nach  oben  gerichtet.  Innerhalb  des 
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Bläschens  erkannte  man  die  Ostien  der  zwei  Aeste  des  Gabelharnleiters.  Der  Be- 
fund wurde  an  der  Leiche  eines  22jäbrigen  Mannes  erhoben,  dessen  linke  Niere 
13:45:4cm  maß  und  zwei  Nierenpforten  aufwies.  —  In  v.  Hiblers  Fall,  den 
Fig.  108  wiedergibt,  war  das  Ende  des  kranialen  Harnleiters  einer  Langniere  mit 
zwei  Nierenbecken  in  Form  einer  geschlossenen  Kugel  vorgestülpt;  der  Fall  betraf 
ein  kleines  Mädchen.  Die  cystische  Vorstülpung  wirkte  wie  ein  Kugelventil  in 
der  Harnblase;  sie  verschloß  sowohl  den  Blasenausgang,  als  die  Mündung  des  orts- 
gerechten Ureters  der  rechten  und  linken  Niere,  was  eine  beiderseitige  Hydro- 
nephrose  aller  Nieren  an  teile  zur  Folge  hatte;  da  der  Verschluß  des  linken  dystopen 
und  des  linken  orthotopen  Ureters  früher  eintrat,  erscheint  am  Präparat  die  linke 
Niere  durch  die  länger  bestehende  Hydronephrose  stärker  atrophisch  als  die  rechte. 
Die  in  Fig.  111  wiedergegebene  klassische  Beobachtung  Bostroems  betraf  einen 
Fall  mit  beiderseitigem  Doppelureter ;  hier  hatte  das  geschlossen  vorgewölbte  blinde 
Ende  des  rechten,  höher  aus  der  Langniere  entspringenden  Ureters  ebenfalls  als 
Verschlußventil  auf  zwei  weitere  Uretermündungen,  zugleich  aber  schlimmer  als 
eine  hypertrophische  Prostata  den  Blasenausgang  verschlossen.  Blasenerweiterung 
und  Hydronephrose  beiderseits  war  die  Folge. 

Die  genetische  Deutung  der  cystischen  Vorwölbung 
des  unteren  Ureterendes  ist  ganz  verschieden  versucht  worden. 
Verläuft  der  Ureter  nach  gerader  oder  schiefer  Durchsetzung  der 
Harnblasenwand  submukös  und  medial  im  Gebiet  des  Trigonum  vesi- 
cale  weiter,  dann  kann  man  wohl  eine  sich  schließlich  über  das 
Blasendreieck  als  Basis  erhebende  Auftreibung  der  vesikalen  Innen- 
wand wahrnehmen  (Okamoto).  Die  Erhebung  ist  bedingt  durch 
blasige  Ausdehnung  des  untersten  Unterabschnittes;  ihre  Wand  besteht 
von  außen  —  d.  h.  von  der  Harnblasenlichtung  her  —  nach  innen 
gesehen  aus  dem  Blasenepithel,  einem  dünnen  Stratum  proprium  und 
dem  Ureterepithel.  Es  mangelt  also  an  muskulärem  Einschlag  (Barth). 
Wirft  sich  die  Cyste  kugelig,  birnförmig  auf,  so  glaubt  Bostroem, 
daß  der  Ureter  nach  geradem  Durchtritt  durch  die  Vesikalwand  ohne 
submukösen  Auslauf  blind  endete.  Es  erscheine  wesentlich,  wo  der 
Harnleiter  zum  Verschluß  komme,  d.  h.  ob  er  juxtavesikal,  innerhalb 
der  Blasenmuskelschicht  oder  unmittelbar  unter  der  Blaseninnenwand 
abgeschlossen  sei.  Die  cystische  Vorstülpung  bleibe  aus,  wenn  der 
Harnleiter  bei  verlagerter  vesikaler  Endstelle  die  Blasenwand  schief 
durchdringe;  dann  wirke  dem  vesikal  gerichteten  Pulsionsdruck  des 
Harns  eine  große  Muskelangriffsfläche  entgegen.  Indes  ist  das  nicht 
so  zu  verstehen,  als  ob  dann  jede  Auftreibung  des  letzten  durch- 
gängigen Ureterstückes  unmöglich  wäre.  Es  kann,  wie  Borrmann 
ausführte,  die  ganze  Blasenwand  nach  der  Seite  der  Blasenlichtung 
von  der  Harnstauung  im  unteren  Ureter  vorgetrieben  werden;  ebenso 
kann  sich  die  Wölbung  wie  ein  Tumor  extravesikal  nach  rückwärts 
und  seitlich  auswirken.  Schneidet  man  die  Wand  des  tumorartigen 
Hohlgebildes,  dann  findet  man  —  wieder  vom  Blasenlumen  aus  ge- 
rechnet —  Blasenepithel,  Stratum  proprium,  Blasenmuskulatur  und 
dann  erst  die  Harnleiterwandanteile.  Muskuläre  Textur  in  der  Harn- 
leitercystenwand  haben  Neelsen,  Tangl,  Burckardt  und  Tilp 
in  ihren  Fällen  festgestellt.  Die  Angabe  von  Cohn  und  von  Haus- 
halter-Jaques,  welche  Muskulatur  in  vierfacher  Schicht  bei  Unter- 
suchung der  Wand  von  cystischer,  vesikaler  Harnleitervortreibung 
gesehen  haben,  ist  durchaus  glaubhaft;  dort  waren  sowohl  Ureter 
als  Blasenwandmuskeln  im  Spiel,  dagegen  scheint  es  sich  in  Borr- 
manns, Neelsens  und  Tangls  Fall  nur  um  Blasenmuskulatur  in 
der  Cystenwand  gehandelt  zu  haben.  —  Ganz  im  Gegensatz  zu  diesen 
Feststellungen  hat  Burckardt  an  Hand  seiner  Beobachtung  an 
Stelle  der  Uretervortreibung  einen  Defekt  der  Blasenmuskulatur  ver- 


Schwalbe-Gniber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3. 
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langt.  Borrmann  gab  zu  bedenken,  ob  vielleicht  eine  Schwäche 
der  Blasenmuskulatur  in  der  Umgebung  des  Ureterdurchtritts  eine 
Dilatation  des  Ureterendes  begünstigte;  möglich  erscheint  das,  bewiesen 
ist  es  aber  nicht,  soviel  ich  sehe. 

Jedenfalls  sind  all  diese  Vorkommnisse  recht  bedeutsam;  sie  er- 
scheinen nicht  gleich,  nicht  eindeutig.  Fall  für  Fall  sollte  man 
darum  bei  Erreichung  einschlägigen  Materials  die  Verhältnisse  mikro- 
skopisch und  eventuell  in  Modellrekonstruktion  der  Wandung  zu 
klären  versuchen.    Gewißheit  darüber  scheint  zu  bestehen,  daß  Engen 

5  der  Muskulatur  der 
Harnleiter  bedingt  sein 
können.  Jedenfalls  kom- 
men Fälle  schwerster 
Entwicklungsstörung 
der  Blase  (Exstrophia 
vesicae,  Kloakenpersi- 
stenz  usw.)  vor,  in 
denen  wegen  lokaler 
Hyperplasie  der  Blasen- 
wand die  Ureterenden 
abgedrosselt  wurden. 

Es  ist  übrigens  von 
Borrmann  daraufhin- 
gewiesen worden,  daß 
keineswegs  eine  starke 
Verlagerung  der  Ureter- 
mündung  nötig  ist; 
Borrmann  hat  auch 
die  oben  schon  er- 
wähnte Möglichkeit 
einer  exzentrischen 
Vortreibung  des  mit 
Harn  angestauten  Ure- 
terendabschnittes  nach 
außen ,  also  von  der 
Blasenwand  hinweg  be- 
merkt. Im  Falle  solcher 
äußerer  Auftreibung 
dürfte  sich  aufmerk- 
samste Präparation  emp- 
fehlen, denn  es  könnten 
entzündliche  Umstände 
im  Ureter  hier  hereinspielen,  vielleicht  auch  Divertikelbildungen 
der  Blasenwand  mit  der  Mündungsstelle  des  Harnleiters  nächst 
der  Divertikelgrenze;  ebenso  könnte  es  sich  um  scheinbare  blasige 
Ausstülpung  bei  Einmündung  des  dystopen  Ureters  in  die  Samen- 
blase handeln.  (Ueber  Blasendivertikel  im  Mündungsbereich  der 
Ureteren,  die  nach  Kermauners  Anschauungen  divertikelartige 
Ausweitungen  der  untersten  Harnleiterabschnitte  sind,  ist  im  Ab- 
schnitt über  die  Lichtungsänderungen  der  Harnblase  einiges  aus- 
gesagt). 

Da  die  cystische  Vorwölbung  eines  Ureterendes  meist  einen 
dystopen  Harnleiter  betrifft,  ist  sie  in  der  Regel  auch  einseitig. 


und   Atresien  durch  einen  Wachstums 


Fig.  112.  Blasige  Erweiterung  der  Endstücke 
beider  Ureteren,  die  stark  erweitert  sind.  In  die 
stecknadeldünnen  Ureteröffnungen  wurden  Borsten 
eingeführt.  (Nach  Smith  aus  Morris,  abgebildet 
von  Israel.) 
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Jedoch  sind  ebenso  doppelseitige  Endvorbauchungen  zustande  ge- 
kommen (Smith,  Többen,  Sinnreich.) 

Was  die  Häufigkeit  der  cystischen  Erweiterung  des 
vesikalen  Harnleiterendes  anbelangt,  so  bleibt  sie  hinter  der- 
jenigen der  Ureterverdoppelung  und  der  Ureterdystopie  entschieden 
zurück;  auf  deren  Vorkommen  wird  in  späteren  Abschnitten  einge- 
gangen. Nach  Okamoto  und  nach  Regner  treten  die  endständigen 
Dilatationen  der  Harnleiter  bei  Frauen  und  Kindern  häufiger  auf  als 
bei  Männern.    Infolge  der  Eigenart  der  weiblichen  Harnröhre  kann 
es  vorkommen,  daß  solche  Harnleiterendcysten  selbst  bis   in  die 
Vulva  austreten.   Man  hat  sie  früher  als  „Prolapsus  membranae 
mucosae  vesicalis"  verkannt.    Kam  es  zum  lokalen  Gewebstod 
oder  nur  zum  Einriß  solch  weit  vorge- 
triebener Ureterendstücke,  oder  stach  man 
sie  an,  so   entleerte   sich   unter  großem 
Druck   der   angestaute   Harn,   momentane  \ 
Besserung,  ja  Heilung  konnte  eintreten; 
natürlich  traten  leicht,   wenn  nicht  eine 
Abtragung  des  „vorgefallenen"  Ureterteiles 
erfolgte,  entzündliche  Komplikationen  oder 
neuerdings  Harnstauung  auf  (Streubel, 
Johnson,   Caille,  v.  Hibler,  Geipel 
und   Wollenberg,   Geerdt,  Neelsen, 
Eichhoff). 


Fig.  113.  Einengung  des 
Ureterabgangs  vom  Nieren- 
becken zwischen  zwei  Ar- 
terienästen. (Nach  Gruber 
und  Bing.) 


Zur  Nomenaklatur  der  cystischen 
Vortreibung  des  vesikalen  Ureterendes 
sei  hier  noch  folgende  Bemerkung  angeführt.  Der 
Vorschlag,  hier  schlankweg  und  allgemein  von  einem 
„Prolapsus"  zu  sprechen  (Kochet,  Kapsamer, 
Stoeckel)  ist  meiner  Meinung  nach  nicht  zu 
billigen.  Es  handelt  sich  meist  um  Propulsionen; 
freilich  können  diese,  wie  oben  näher  ausgeführt 
ist,  in  ihrem  Wandgewebe  ganz  verschieden  stark 
sein,  d.  h.  es  kann  nur  die  Ureter-Innenwand  oder 
die  ganze  Ureterwand  oder  die  Ureter-  und  Blasen- 
wand  daran  beteiligt  sein.  Es  sei  damit  nicht  in 
Abrede  gestellt,  daß  solche  Erscheinungen  einer 
Invagination  mit  Prolaps  des  Ureters  gleichkommen 
können.  Wie  die  Beiträge  zur  topographischen 
Anatomie  der  Pars  pelvina  des  Ureters  von  Eob. 

Heiss  zeigen,  ist  die  Verschieblichkeit  der  Harnleiter  im  retroperitonealen  Gewebe 
nicht  gering.  Unter  solchen  Umständen  ist  —  so  meine  ich  —  die  Möglichkeit 
des  Prolapses  von  Ureterwand  in  den  Ureter  und  durch  die  Uretermündung  in 
die  Blase  hinein  analog  der  Darmin vagination  denkbar. 

Schließlich  sei  hier  noch  einer  Möglichkeit  der  sekun- 
dären Erweiterung  oberer  Harnleiterabschnitte  und 
des  Nierenbeckens  gedacht,  welche  nach  Anschauung  mancher 
Forscher  durch  atypischen  Gefäßverlauf  gewährleistet  wird. 
Wenn  ungewöhnliche,  von  der  Aorta  abzweigende  Arterien  oder  un- 
gewöhnliche Aeste  der  Arteria  bzw.  Vena  renalis  den  obersten  Harn- 
leiterabschnitt eng  nachbarlich  queren,  noch  mehr,  wenn  zwei  kurz 
hintereinander  abgehende  Schlagadern  einmal  vorn,  einmal  hinter 
dem  Ureter  verlaufen  und  so  den  Ureter  einengen  (Fig.  113),  dann 
sollen  Harnstauungen  im  proximalen  Abschnitt  möglich  sein.  Darüber 
gibt  es  einen  Streit  der  Meinungen  (vgl.  Gg.  B.  Grubers  Abschnitt 
der  „sogenannten  angeborenen  Hydronephrose"   im   Handbuch  von 
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Henke- Lubarsch,  6.  Bd.,  I.  Teil,  S.  104).  Nach  Cohnreich  und 
nach  Ekehorn  wären  solche  —  also  auf  Entwicklungsabarten  —  be- 
ruhende Umstände  voll  zu  würdigen  als  Ursache  von  Hydronephrose. 
Andere  meinen,  daß  erst  durch  chronisch  paraureterale,  peritoneale 
und  retroperitoneale  Vorgänge  chronisch  entzündlicher  Natur  Ver- 
wachsungen zwischen  derartigen  Gefäßen  und  der  äußeren  Ureter- 
hülle  einträten,  welche  einer  sekundären  Knickung  oder  syphon- 
ähnlichen  Ventilbiegung  des  nun  nicht  mehr  so  frei  verschieblichen 
Harnleiters  günstig  seien.  Jedenfalls  kann  man  den  kreuzenden 
dystopen  Gefäßen  die  Rolle  nicht  absprechen,  mittelbar  in  manchen 
Fällen  an  einer  Uretereinengung  mitschuldig  zu  sein.  Unmittelbar 
aber  kommt  ihnen  eine  solche  Ursache  nicht  zu;  denn  sonst  müßte 
diese  Erscheinung  viel  häufiger  vorkommen,  da  nach  Helm  in  jedem 
4.,  nach  Seldowitsch  in  jedem  6.  Fall  atypische  und  akzessorische 
Nierengefäße  von  der  Art  beobachtet  werden  können,  wie  sie  hier  in 
Frage  stehen. 


Für  die  Tiere  scheint  dasselbe  wie  für  den  Menschen  hinsicht- 
lich der  Ureterhypoplasie  zu  gelten.  Henschen  benennt  das  Vor- 
kommen von  Verengerung  oder  Obliteration  des  Harnleiters  in  der 
Fetalzeit  mit  der  Folge  hydronephrotischen  Zustandes  nach  der 
Geburt.  Eine  solche  auf  „Ureterstriktur"'  zurückgehende  Harnstauung 
soll  Oppenheim  ')  bei  zwei  Kälbern  gesehen  haben.  Beim  Schaf 
habe  Petropawlowski  ')  einen  blind  endenden  Ureter  wahrge- 
nommen. Den  Befund  eines  Ureterrudimentes  bei  einem 
Alpensteinbock  durch  Altmann  habe  ich  weiter  oben  mehrfach  be- 
rührt. 

Henschen  erwähnt  auch  das  Vorkommen  von  Knickungen  oder 
von  spitzem  Abgang  des  Ureters  am  Nierenbecken  als  dysontogene- 
tisch  bedingte  Erscheinung,  welche  zu  späterer  Hydronephrosen- 
bildung  Anlaß  gebe. 
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VI.  Entwicklungsstörungen  der  Harnleiterzahl  und  des  Harn- 
leiterverlaufs sowie  des  Ortes  der  Harnleitermündung. 

Harnleiterzahl  und  Harnleiterverlauf  müssen  zusammen  abge- 
handelt werden,  da  im  Fall  einer  Vermehrung  der  Ureteren  sich  be- 
sondere Verlaufstypen  ergeben ;  damit  wird  aber  auch  die  Oertlichkeit 
der  Ostia  vesicalia  in  den  Kreis  der  Betrachtung  eingeschlossen.  Wie 
eng  diese  Umstände  zusammen  gehören,  das  ergab  schon  die  Erledigung 
der  Abschnitte  über  Nierenverschmelzung  und  Störungen  in  der  Nieren- 
zahl, Vorkommnisse,  welche  nur  unter  genauester  Feststellung  des 
Ureterverlaufes  bzw.  der  Zahl  und  des  Ortes  der  Uretermündungen 
richtig  beurteilt  werden  können.  Es  werden  deshalb  in  den  folgenden 
Abschnitten  sich  manche  Berührungspunkte  mit  den  Ausführungen 
früherer  Abschnitte  ergeben. 

a)  Harnleitermangel. 

Im  Fall  angeborener  Arenie  kann  der  Harnleiter  wie  die  Niere 
beiderseitig  oder  einseitig  fehlen.  Der  Harnleitermangel  kann  voll- 
kommen oder  unvollkommen  sein,  je  nachdem,  ob  überhaupt  keine 
Ureterknospe  aus  dem  WOLFFSchen  Gang  aussproßte  oder  ob  nur 
eine  gewisse  sack-  bis  schlauchförmige  Divertikelbildung  an  Stelle 
des  voll  auswachsenden  Ureters  eintrat  (vgl.  die  Ausführungen  im 
Absatz  über  den  Nierenmangel,  S.  265). 

Im  Fall  unvollkommenen  Uretermangels  ist  das  Harnblasendreieck 
wohlausgebildet.  Es  ist  wohl  manchmal  bei  bloßer  makroskopischer 
Untersuchung  nicht  ganz  einfach,  zur  Entscheidung  zu  kommen,  ob 
ein  angeborener  Mangel  oder  ob  ein  frühzeitig  eingetretener,  er- 
worbener Defekt  vorliegt,  bei  dem  die  Niere  in  der  ganzen  Anlage 
mitsamt  dem  Nierenbecken  verödete,  so  daß  nun  eine  unvollkommene 
Ureterbildung  vorgetäuscht  wird. 

Ist  der  Harnleiter  aus  dem  Urnierengang  nicht  ausgestülpt  worden, 
dann  findet  sich  in  der  Harnblase  keine  gleichschenkelige,  schöne 
Dreiecksfigur  des  Trigonum  vesicae.  Meistens  liegt  der  nur  auf 
einer  Seite  ausgebildete  Ureter  mit  seinem  Ostium  vesicale  näher  der 
Mittellinie  als  sonst.  Ein  bandförmiger,  etwas  erhabener  und  hellerer 
Streifen,  der  sich  von  ihm  aus  nach  dem  Blasenausgang  hinzieht, 
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läßt  seinen  Anteil  an  der  Bildung  erkennen,  welche  bei  Gegenwart 
der  beiderseitigen  Harnleiter  als  Trigonum  Lieutaudii  vesicae  ange- 
sprochen wird. 

b)  Harnleiterüberzahl  und  Harnleitergabelung. 

Man  darf,  streng  genommen,  von  einer  Harnleitervermehrung  nur 
dann  reden,  wenn  mindestens  auf  der  einen  Seite  oder  gar  auf  beiden 
Seiten  jeweils  mehr  als  ein  Ureter  mit  eigenem  Ostium  in  die  Blase 
einmündet.  Da  jedoch  mit  absoluter  Sicherheit  am  ausgewachsenen 
Organismus  die  Unterscheidung  gar  nicht  stets  möglich  ist,  ob  ein 

Ureter  duplex,  d.  h.  eine 
vollständige,  auf  zwei  Aus- 
knospungsstellen  des  Ur- 
nierenganges  beruhender 
Ureterdoppelung  oder  ob 
ein  gespaltener  Harnleiter 
(Gabelharnleiter,  Ureter  fis- 
sus)  vorliegt,  selbst  wenn 
zwei  schließlich  getrennte 
Ostia  vesicalia  der  frag- 
lichen Ureterüberzahl  auf 
derselben  Seite  gefunden 
werden,  ist  man  berechtigt, 
den  Gabelureter  im  gleichen 
Abschnitt  wie  den  Doppel- 
ureter  abzuhandeln. 

Zur  Nomenklatur  sei 
schon  vorneweg  betont:  Man 
hat  den  Gabelureter,  d.  h.  jenen 
dem  ganzen  Verlauf  nach  einem 
lateinischen  Y  mehr  oder  weniger 
gleichenden  Harnleiter  als  „un- 
vollkommenen Doppelureter"  be- 
zeichnet. Wenn  die  Meinung 
jener  zuträfe,  daß  die  vollstän- 
dige Ureterdoppelung  stets  aus 
einer  allerfrühestens  erfolgten 
Uretergabelung  entstanden  sein 
müsse,  dann  wäre  es  berech- 
tigt, ja  wünschenswert,  im 
Ureter  fissus  eine  „unvollkom- 
mene", im  Ureter  duplex  eine 
„vollkommene"  Ureterdoppelung  oder  Ureterspaltung  zu  ersehen.  Allein  es  unter- 
liegt keinem  Zweifel,  daß  wenigstens  mancher  Ureter  duplex  nicht  das  Ergebnis 
einer  allerfrühesten  Harnleitergabelung  ist,  sondern  einer  echten,  also  von  vorn- 
herein getrennten,  doppelten  Aussprossung  aus  dem  Urnierengang  verdankt  wird- 
Wir  verwerfen  darum  die  Bezeichnung  „vollkommene"  und  „unvollkommene 
Ureterverdoppelung"  und  verwenden  die  Namen:  Spaltureter  (=  Gabelureter, 
Uretere  en  Y,  Ureter  bifidus,  Ureter  fissus)  einerseits  und  Doppelureter  (=  Ureter 
duplex,  überzähliger  oder  akzessorischer  Harnleiter)  andererseits. 

Zur  Form  des  Gabelureters  sei  hier  zitiert:  „Entweder 
handelt  es  sich  um  eine  Uretergabelung  sehr  nahe  der  Aussprossungs- 
stelle  des  Harnleiters  aus  dem  WoLFFschen  Gang,  in  welchem  man 
eine  schlecht  zum  ganzen  Wachstum  geordnete,  vorzeitige  Differen- 
zierung des  primären  Nierenbeckens  erblicken  muß;  dabei  wachsen  aber, 
ohne  Bildung  eines  ersten  Nierenbeckens  die  primären  Polröhrchen 
ihrerseits  zu  ureterähnlichen  Kanälchen  aus;  oftmals  sind  sie  eine  lange 


Fig.  114.  Ureter  fissus  der  linken  Seite. 
(Eigene  Beobachtung.) 


Gabelharnleiter. 
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Strecke  hindurch  von  gemeinsamer  Muskel-  und  Bindegewebshülle  oder 
doch  von  einem  bindegewebigen  Mantel  umgeben  und  zusammengehalten." 
In  einem  von  Krasa  und  Paschkis  untersuchten  Fall  wiesen  beide 
Ureteranteile  eine  gesonderte  zirkuläre  Muskulatur  auf;  sie  waren  von 
einem  gemeinsamen  Längsmuskelmantel  umscheidet  (vgl.  auch  Perl- 
mann). Manchmal  trennen  sich  die  zwei  Gabeläste  eines  Ureter  fissus 
im  beträchtlichen  Winkel  voneinander,  so  z.  B.  in  jenem  Fall  von 
Braasch,  den  die  Fig.  82  wiedergibt;  dort  zog  der  eine  Ast  transversal 
nach  der  anderen  Körperseite,  wo  er  mit  einer  gesondert  liegenden  Niere 
an  Stelle  der  nicht  ausgebildeten  ortstypischen  Harndrüse  verbunden 


Fig.  115.  Fig.  116. 

Fig.  115.  Ureter  duplex  beiderseitig.  Präp.  des  p.-a.  Inst.  Innsbruck,  a  und  b 
ortsgerechte  Harnleiter,  c  und  d  überzählige  Harnleiter. 

Fig.  116.  Harnblaseninneres  des  gleichen  Präparates  wie  in  Fig.  115.  4  Harn- 
leitermünduDgen.  a  und  b  ortsgerechte  Harnleiter,  c  überzähliger  Harnleiter,  d  linker 
Ductus  ejaculatorius. 

sogut  und  vollkommen  ausgebildeten  Niere  an.  In  anderen  Fällen  trennen 
sich  die  beiden  Aeste  eines  Ureter  fissus  scharf  winkelig,  Y-förmig 
sofort  jenseits  der  Blasen  wand  voneinander,  um  annähernd  parallel 
nach  oben  zu  ziehen:  ja,  die  Abspaltung  geschieht  mitunter  ganz  knapp 
hinter  oder  in  der  vesikalen  Mündung  des  Ureterstammes ;  jedenfalls 
sieht  man  von  der  Blasenlichtung  aus  meist  nur  eine  Uretermündung 
auf  der  Seite  des  Ureter  fissus.  Sind  in  einer  Harnleitermündung 
knapp  nebeneinander  doch  zwei  Ostien  vorhanden,  dann  gehört  oft 
das  medial  bzw.  mehr  dorsal  gelegene  Mundloch  dem  weiter  kranial 
verlaufenden  Ureterzweig  an.  —  Nicht  immer  sind  die  Gabeläste 
eines  Ureter  fissus  gleich  stark  ausgebildet  (Wimmer,  Sternberg). 
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Im  Fall  eines  Ureter  duplex  ziehen  aus  zwei  völlig  getrennten 
Nierenbecken  (einer  Verschmelzungsniere  oder  zweier  getrennter  Nieren) 
zwei  im  ganzen  Verlauf  getrennte  Harnleiter  zur  Blase  und  münden 

dort  auf  derselben  Seite 
durch  mehr  oder  weniger 
voneinander  entfernte  Ostia 
vesicalia.  Die  beiden  Harn- 
leiter sind  also  voneinander 
durchaus  unabhängig.  In 
der  Regel  hat  der  Ureter, 
welcher  von  dem  weiter 
kranial  gelegenen  Nieren- 
becken kommt,  sein  vesi- 
kales  Ostium  weiter  kaudal 
und  auch  etwas  weiter 
medial  gegenüber  dem  ortho- 
topen  anderen  Ureter  liegen. 
Dies  zunächst  widerspruchs- 
voll erscheinende  Verhalten 
der  kaudalen  Mündung  eines 
vom  kranialen  Nierenbecken 
kommenden  Harnleiters  hat 
Weigert  als  typisch  und 
regelmäßig  bezeichnet.  Ro- 
bert Meyer  hat  noch 
betont,  daß  nicht  nur  eine 
weiter  kaudal,  auch  eine 
mehr  medial  gelegene  Mün- 
dung dieses  Ureters  gegen- 
über dem  Harnleiter  des 
kaudalen  Nierenbeckens  als 
Regel  zu  betrachten  sei. 
Man  spricht  demnach  von 
einem  „Weigert-Mey- 
er sehen  Gesetz". 

Ich  habe  an  anderer  Stelle 
gesagt,  es  komme  diesen  Regeln 
die  Gültigkeit  eines  unbedingten 
Gesetzes  zu.  Wenn  gelegentlich 
Ausnahmen  davon  gemeldet 
seien,  etwa  in  dem  Sinn,  daß 
der  kranial  von  der  Niere  ab- 
gehende Ureter  auch  kranial  in 
die  Blase  einmünde,  so  beruhe 
das  mit  Sicherheit  auf  Beobach- 
tungsfehlern an  Präparaten, 
welche  nach  Entnahme  aus  der 
Leiche  nicht  mehr  richtig  ge- 
lagert worden  seien.  Wenn  ich 
auch  noch  heute  dieser  An- 
schauung bin,  daß  hier  sehr 
leicht  Fehlbeobachtungen  unter- 
laufen, wenn  der  Befund  nicht  topographisch  im  Zusammenhsng  der  Bauchorgane 
festgelegt  wurde,  so  muß  ich  doch  zugeben,  daß  Fälle  von  kranialer  Mündung  des 
kranial  entsprungenen  Harnleiters  oder  von  lateraler  Mündung  desselben  im  Ver- 
hältnis zum  Ostium  des  kaudal  aus  der  Niere  abgegangenen  Ureters  gemeldet 
worden  sind  (Kerr).    Ich  habe  selbst  inzwischen  einen  hier  einschlägigen  Fall 


Fig.  117.  Doppelureter  auf  der  rechten 
Seite.  Ueberkreuzung  des  vom  kaudalen  Nieren- 
becken kommenden  Harnleiters  durch  den 
kranial  entsprungenen.  Dieser  weist  eine  weiter 
kaudal  im  Trigonum  vesicae  gelegene,  blind  ver- 
schlossene Mündungsstelle  auf  und  ist  durch 
blasige,  intravesikale  Vorstülpung  seines  Endes 
ausgezeichnet;  infolgedessen  zeigt  er  und  das 
zugehörige  Nierenbecken  eine  Ektasie  durch 
Harnstauung  (sog.  Hemihydronephrose  oder 
Hydronephrosis  partialis).  Beobachtung  von 
E.  v.  Hibler.    Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck. 
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erlebt,  der  innigst  seitnachbarliche  Lage  der  Ostien  zweier  Ureter  einer  Seite  auf- 
wies, wobei  der  lateral  mündende  Harnleiter,  scheinbar  entgegen  der  Rob.  Meyer  - 
schen  Regel,  dem  kranialen  Nierenbecken  einer  Langniere  zugehörte.  Auch  Pri- 
mann berichtet  über  ein  derartiges  Vorkommnis.  Auf  die  Erklärung  des  Weigert- 
MEYERschen  Gesetzes  und  seiner  Ausnahmen  wird  später  eingegangen. 

Der  Verlauf  des  Doppelureters  läßt  manchmal,  nicht  immer,  eine 
Kreuzung  beider  Harnleiter,  projiziert  auf  eine  Fron- 
talebene sehen.  Auch 
daraus  wollte  Weigert 
eine  Regel  machen;  es 
sollte  jeweils  der  Ureter 
des  kranialen  Nieren- 
beckens erst  medial,  später 
lateral  von  jenem  des  kau- 
dalen  Nierenbeckens  ver- 
laufen. Ich  sah  jedoch 
einen  Fall,  in  dem  der 
kranial  entspringende 
Ureter  dauernd  medial 
vom  Harnleiter  des  kau- 
dalen  Nierenbeckens  ver- 
lief. Auch  hat  Rob.  Meyer 
festgestellt,  daß  die  von 
Weigert  benannte  Kreu- 
zung im  allgemeinen  keine 
endgültige  sein  könne,  son- 
dern daß  sie  durch  eine 
Zurückkreuzung  wettge- 
macht werde,  daß  also 
der  obere  mehr  medial 
entspringende  Harnleiter 
schließlich  in  der  Regel 
doch  auch  medial  vom 
tiefer  entspringenden 
Ureter  zur  Blasenmün- 
dung gelange.  Man  kann 
und  soll  die  Ausdrücke 
„einfache"  und  „mehrfache 
Kreuzung"  möglichst  mei- 
den, wenn  man  von  diesen 
Verhältnissen  spricht,  da 
schiefe  Vorstellungen  zu 
leicht  möglich  sind.  Wenn 
übrigens  behauptet  wird, 
daß  im  Fall  des  Doppel- 
ureters der  zum  kranialen 
Nierenbecken  gehörige 
Harnleiter    den  anderen 


Fig.  118.  Harnblase  mit  den  Einmündungs- 
stellen  der  beiderseitigen  Doppelureteren  von 
hinten,  a  und  b  orthotope  Ureteren,  e  und  d 
überzählige  Ureteren.  Der  überzählige  Harnleiter 
überkreuzt  jederseits  den  anderen  Harnleiter  im 
dorsalen  Verlauf.  Der  Harnleiter  d  mündet  dystop 
in  eine  Samenblase;  zur  besseren  Uebersicht  der 
Verhältnisse  sind  die  Samenblasen  und  die  Ductus 
deferentes  aus  ihrer  natürlichen  Lage  nach  hinten- 
unten  herabgeklappt  worden.  (Präp.  des  p.  a.  L 
Innsbruck.) 


Unsere  Fig.  117  zeigt  eine 


stets  dorsal  kreuze,  so  ist 
das  ebenfalls  nicht  unbedingt  richtig, 
deutliche  ventrale  Kreuzung. 

Außerdem  kommt  aber  noch  eine  Kreuzung  der  beiden 
Harnleiter  des  Ureter  duplex  bei  Projektion  auf  eine 
Sa gittal  ebene  in  Betracht.    Ob  der  obere  Ureter  hinter  oder  vor 
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dem  unteren  vorbeiläuft,  immer  wird  die  Sagittalprojektion  eine 
Ueberkreuzung  ihrer  Linien  ergeben ,  weil  der  mehr  kranial  ent- 
sprungene Ureter  schließlich  weiter  unten  und,  auf  der  Sagittalebene 
gemessen,  auch  näher  der  vorderen  Bauchwand  mündet  (Wimmer). 
Spiraldrehungen  im  Verlauf  des  Ureters,  sei  es  eines  einheitlichen  oder 
eines  doppelten,  nimmt  man  heute  nicht  mehr  an.  — 

Genetische  Deutung  des  Gabelureters  und  des 
Doppelureters.  Früher  glaubte  man,  daß  die  „unvollständige  Ver- 
doppelung" (=  Gabelureter)  oder  die  „vollständige  Verdoppelung" 
(=  Doppelureter)  in  allen  Fällen  einer  vollständigen  oder  unvollständigen 
Spaltung  der  ursprünglich  einfachen  Harnleiterknospe  zu  verdanken 

sei.  Dieser  Gedankengang,  der  z.  B.  bei 
Ahlfeld  zum  Ausdruck  kam  und  der  für 
Gabelureteren  zweifellos  richtig  ist,  muß 
für  die  Genese  der  Doppelureteren  ebenfalls 
heute  noch  einige  Berücksichtigung  finden, 
wenn  auch  andere  Anschauungen  gewonnen 
wurden,  welche  eine  weitere  Möglichkeit 
der  Entstehung  des  Ureter  duplex  zulassen. 
Diese  neue  Meinung  geht  auf  Felix  bzw. 
Schreiner  zurück  und  fußt  darauf,  daß 
bei  gewissen  Vertebraten  eine  mehrzählige 
Harnleiterausknospung  auf  jedem  Urnieren- 
gang  regelmäßig  in  Erscheinung  tritt; 
Schreiners  Untersuchungen  an  Vögeln 
haben  hierfür  Bedeutung  gewonnen;  frei- 
lich wird  bei  den  Säugetieren  jederseits  die 
Zahl  der  Nachnieren -Ureteren  auf  eine 
einzige,  nämlich  die  am  weitesten  kaudal 
angeordnete  Anlage  reduziert;  in  Aus- 
nahmefällen scheinen  aber  in  mehr  kranial 
gelegenen  Abschnitten  des  WoLFFschen 
Ganges  noch  eine  oder  zwei  weitere  Ureter- 
anlagen  —  gegebenenfalls  mit  der  ent- 
sprechenden Nierenbildung  —  hinzuzukom- 
men. Es  würde  sich  also  hier  um  eine 
Erscheinung  des  Atavismus,  um  eine  so- 
zusagen wiederauftauchende  phylogenetische 
Reminiszenz  des  menschlichen  Organismus, 
eine  „Progonie"  nach  Mathias  handeln. 
Dagegen  sei  der  Ureter  fissus  die  Folge  einer  frühzeitigen  Differen- 
zierung der  Polröhrchen  am  Ende  der  Harnleiterknospe;  die  Pol- 
röhrchen  entwickelten  sich  aber  nicht  im  Sinne  des  primären  Nieren- 
beckens weiter,  sondern  wüchsen  nebeneinander  in  die  Höhe,  um 
später  jeweils  am  Ende  des  Gabelastes  eine  Nierenbeckenanlage  aus- 
zubilden. 

Wimmer  hat  sich  entgegen  der  FELixschen  Anschauung  für 
eine  allzufrüh  und  zu  tief  erfolgte  Teilung  des  Harnleiters  als  Ur- 
sache aller  mehrzähligen  Harnleiter  —  ob  Spalt-  ob  Doppelureter  — 
ausgesprochen.  Rob.  Meyer  hat  betont,  daß  man  nicht  immer  ent- 
scheiden könne,  welche  Theorie  zutreffe.  Ich  möchte  annehmen,  daß 
sie  beide  ihre  Gültigkeit  haben,  und  daß  man  im  Fall  vieler  Doppel- 
ureteren mit  sehr  nah  und  nachbarlich  liegenden  Mündungen  sehr 


Fig.  119.  In  frontaler 
Ebene  gesehene  Pyelogramm- 
skizze  eines  beiderseitigen 
Ureter  duplex.  Links  geringe 
Hydronephrose  des  kaudalen 
Nierenbeckens;  rechts  ist 
durch  die  Ueberlagerung  der 
Schatten  bei  der  Projektion 
eine  Verbindung  der  beiden 
Nierenbecken  vorgetäuscht. 
Mediolaterale  Kreuzung  und 
lateromediale  Eückkreuzung 
beider  kranial  entspringenden 
Harnleiter.  (Nach  Braasch 
aus  Israel.) 
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wohl  daran  denken  muß,  es  könnte  die  endgültige  Erscheinung  doppelter 
Harnleiter  aus  frühzeitiger  oder  sehr  tief  erfolgter  Ureterspaltung 
herzuleiten  sein. 

Nach  Felix  ist  der  am  weitesten  kaudal  im  Urnierengang  ent- 
sproßte Ureter  als  der  ordnungsmäßige,  orthotypische  und  orthotope 
Ureter  anzusehen;  er  wird  bei  der  physiologischen  Reduktion  des 
Urnierengangendes  selbständig  in  die  Blase  einbezogen  und  am  wei- 
testen kranial  und  lateral  im  Trigonalfeld  verschoben.  Waren  also 
mehrere  Ureteren  aus  dem  WoLFFschen  Gang  ausgesproßt,  so  sind 
die  weiter  kranial  hervorgegangenen  überzählig;  bei  der  Reduktion 
des  Urnierengangendes  geraten  ihre  Mündungsstellen  für  den  Fall 
ihrer  primären  Ausbildung  innerhalb  des  zum  Blasendreieck  sich  um- 
wandelnden Endgebietes  ebenfalls  in  die  Blase,  und  zwar  mehr  oder 
minder  kaudal  von  den  Hörnern  des  Trigonum  vesicae  hinweg,  bis 
in  den  Blasenausgang  hinein,  ja  bis  zur  Stelle  des  Colliculus  seminalis 
der  Prostata,  wo  normalerweise  der  zum  Samenleiter  gewordene 
WoLFFsche  Gang  in  Gestalt  des  Ductus  ejaculatorius  mündet.  War 
aber  die  primäre  Ausknospung  des  überzähligen  Ureters  weiter  kranial- 
wärts  im  Urnierengang  gelegen,  dann  wird  dieser  Ureter  trotz  Reduktion 
und  Einbeziehung  des  WoLFFschen  Gangendes  den  Urinalkanal  nicht 
mehr  erreichen;  er  wird  weiterhin  in  den  Urnierengang  bzw.  dessen 
Derivat,  also  beim  Mann  in  den  Ductus  ejaculatorius,  in  ein  Samen- 
bläschen, in  den  Ductus  deferens,  beim  Weib  in  das  als  Gärtner-. 
scher  Gang  bezeichnete  Rudiment  des  Ductus  Wolffii  einmünden. 
(Ueber  die  Einzelheiten  derartig  dystoper  Uretermündungen  wird  später 
noch  gehandelt  werden.) 

Nach  diesen  Ausführungen  kann  im  Fall  doppelter  Ureteren  als 
dystoper  Ureter  nur  gelten,  was  kaudal  von  der  oberen  typischen 
Trigonalgrenze  mündet.  Nun  hat  aber  schon  Weigert  bekundet,  daß 
im  Fall  von  mehrfachen  Ureteren,  ein  Harnleiter-Ostium,  nämlich  das 
des  kaudal  angelegten  Nachnieren-Ureters  zu  hoch  in  der  Blase  lag, 
während  das  des  anderen  etwa  die  gewöhnliche  Höhe  des  Trigonal- 
horns  einnahm.  Auch  ich  habe  das  gesehen  (vgl.  auch  Fig.  169, 
deren  einer  linksseitiger  Ureter  viel  zu  weit  kranial,  deren  anderer 
zu  weit  kaudal  in  die  Harnblase  ausmündete!).  Mir  scheint,  daß  in 
solchen  Fällen  der  kaudal  aus  dem  WoLFFschen  Gang  ausgesproßte 
Ureter  besonders  nahe  am  Kloakenende  des  Urnierenkanals  angelegt 
war,  und  daß  die  Einbeziehung  von  Wandgebiet  des  Urnierenganges 
in  die  Wand  der  sich  weitenden  Harnblase  solcher  Fälle  aus  irgend- 
welchen ungewöhnlichen  Ursachen  besonders  weit  ausgedehnt  wurde; 
ich  sehe  nicht  ein,  warum  man  sich  darüber  nun  den  Kopf  zerbrechen 
will,  welches  von  beiden  Exemplaren  des  Doppelureters  hier  der  eigent- 
liche orthotypische  und  welches  der  überzählige  Ureter  sei  (Alt- 
mann); die  Ausgestaltung  des  Nierenbeckens  solcher  Ureteren  ist 
dafür  kein  Kriterium,  noch  weniger  die  Feststellung,  ob  der  obere 
oder  untere  Anteil  der  zu  den  zwei  Ureteren  gehörigen  Langniere 
als  räumlich  beeinträchtigt  oder  als  Anhängsel  des  anderen  Nieren- 
anteils erscheint,  Denn  die  Ausgestaltung  der  Nierenanteile,  seien  sie 
verschmolzen  oder  seien  sie  nicht  verschmolzen,  ist  eine  vom  Ort  der 
Ureteraussprossung  allzu  unabhängige  Erscheinung.  Man  kann  vom 
Ureter  auf  die  Niere  genetische  Schlüsse  machen,  aber  nicht  umge- 
kehrt. Darüber  ist  beim  Abschnitt  der  dystopen  und  der  ver- 
schmolzenen Nieren  das  Nähere  gesagt.    Man  hüte  sich  also  durch- 
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aus  vor  der  Annahme,  es  seien  „mehrfache"  Nachnieren  ein  Beweis 
für  eine  selbständige  mehrfache  Anlage  ihrer  Ureteren.  Ich  erinnere 
hier  an  jene  Beobachtung,  welche  Braasch  im  Pyelogramm  abge- 
bildet hat  (Fig.  82);  dort  liegt  ein  Gabelureter  vor,  dessen  einer 
Zweig  zu  einer  Nierenbildung  in  der  linken,  der  andere  zu  einer 
Nierenbildung  in  der  rechten  Körperseite  geführt  hat.  Aehnliches 
lehrten  die  Fälle  von  Triplicitas  renum ,  welche  Hyrtl,  Fleisch- 
mann und  Ange-Isaya  veröffentlichten.  Andererseits  können  weit- 
auseinanderliegende  Ureterostien  einem  Doppelureter  angehören ,  der 
in  zwei  eng  benachbarte  Nierenbecken  einer  ziemlich  kurzen  Lang- 
niere ausläuft;  ich  betone  also  ausdrücklich,  daß  auch  der  Fall  einer 
nicht  beträchtlich  verlängerten  Niere  mit  zwei  Ureteren  nichts  dar- 
über aussagt,  ob  da  ein  primärer  Spaltureter  oder  eine  primäre  Harn- 
leiterdoppelung im  Spiele  war. 

Robert  Meyer,  der  ebenfalls  eine  Beobachtung  machen  konnte, 
in  der  ein  exzessiv  kranial  verschobenes  vesikales  Ostium  des  am 
weitesteu  kaudal  vom  Urnierengang  entsproßten  Harnleiters  vorlag, 
gegenüber  einem  zweiten  Ureter  mit  einer  regel-  und  ortsgerecht  er- 
scheinenden Mündung,  wies  vor  allem  auf  jene  häufigen  Fälle  hin, 
bei  denen  gerade  am  Ort  der  vesikalen  Harnleitermündung  beide  An- 
teile eines  Doppelureters  so  zusammentreffen,  daß  ihre  Ostien  hart 
nebeneinander  liegen.  Für  sie  nimmt  er  die  Deutung  in  Anspruch, 
daß  hier  nicht  von  vornherein  eine  getrennte  Aussprossung  aus  dem 
WoLFFSchen  Gang  vorlag,  sondern  daß  nur  die  Gabelteile  eines 
Spaltureters  vorlägen,  deren  gemeinschaftliches  Stammrohr  infolge  der 
komplizierten  Wachstumsvorgänge  bei  der  Bildung  des  Trigonum 
vesicae  bzw.  bei  der  Harnblasenausweitung  verloren  ging.  Demnach 
liegt  in  solchen  Fällen,  wie  auch  ich  glauben  möchte,  eine  sekundäre 
Doppelung  nach  primärer  Ureterspaltung  vor.  Also  muß  man  nicht 
in  allen  Fällen,  welche  einseitig  oder  doppelseitig  mehrfache  Ureteren 
mit  eigenen  vesikalen  Ostien  zeigen,  an  eine  phylogenetische  Re^ 
kapitulation  atavistischer  oder  progonaler  Art  denken. 

Die  Wahrscheinlichkeit,  daß  primäre  Spaltureteren  zu  völlig  ge- 
trennten Doppelureteren  werden  können,  wird  auch  gestützt  durch 
das  nicht  so  seltene  Vorkommnis  von  Fällen,  welche  auf  einer  Seite 
einen  wohlcharakterisierten  Ureter  fissus,  auf  der  anderen  einen 
Ureter  duplex  zeigen;  das  weist  vielleicht  auf  eine  genetische  Ge- 
meinsamkeit beider  Arten  von  Harnleitermehrfachbildung  in  diesen 
Fällen  hin  (R.  Meyer,  Jolly,  Bidwell,  Sergl,  SchoeNberg  u.  a.). 
Ich  vermute,  daß  zu  dieser  Art  der  Ureterverdoppelung  auch  jene 
Fälle  von  R.  Meyer,  Perlmann,  Primann,  Kerr  und  mir  ge- 
hören, deren  Anordnung  der  verschiedenen  vesikalen  Harnleiterostien 
dem  Meyer -WEiGERTschen  Gesetz  widerspricht.  Immerhin  ist  die 
Lageanordnung  der  Ostien  in  diesen  Fällen  dunkel  genug,  was  ihr 
Werden  betrifft.  Vielleicht  spielen  hier  ungewöhnliche,  einseitig  be- 
tonte Wachstumsvorgänge  bei  der  Reduktion  des  letzten  in  die  Harn- 
blasenwand eingezogenen  Stückes  des  WoLFFschen  Ganges  bzw.  der 
Ureterwand  eine  Rolle.  Den  Fall  von  Altmann  mit  seinen  3  über- 
zähligen Ureteren,  von  denen  einer  in  die  Urethra,  einer  in  einen 
atypisch  paraurethralen  Parallelgang  mündete,  kann  ich  den  beider- 
seitigen Doppelureteren  nicht  ganz  gleich  achten,  weil  es  sich  bei 
Altmanns  Präparat  um  eine  infraumbilikale  ventral  sitzende  Dupli- 
zität gehandelt  hat;  er  bleibt  ohne  Erklärung,  bis  analoge  Vorkomm- 
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nisse  in  größerer  Reihe  gesichtet  sind  und  ein  Deutungsversuch  ohne 
große  Irrung  eher  möglich  ist. 

Wie  gesagt,  hat  Robert  Meyer  die  FELixsche  Erklärung  der 
Doppeluretergenese  durch  primäre  Mehrfachanlage  am  WoLFFschen 
Gang  nicht  restlos  abgelehnt,  namentlich  nicht  für  jene  Fälle,  in 
denen  zwischen  den  beiden  terminalen  Ostien  eines  Doppelureters 
ein  breiter  Zwischenraum  ist.  In  diesem  Sinn  sei  noch  einmal  auf 
die  Fig.  169  verwiesen,  welche  die  Mündung  des  kaudal  angelegten 
Ureters  zu  hoch,  die  des  kranial  angelegten  zu  tief,  nächst  dem  Blasen- 
hals feststellen  ließ. 


Fig.  120.  Rückfläche  von  Blase  und  Prostata  im  Fall  von  Rech.  Links  ein 
Doppelureter  mit  dystopen  terminalen  Mündungsstellen,  a  linker  Samenleiter, 
b  rechter  Samenleiter,  c  linker  oberer  Ureter,  d  linker  unterer  Ureter,  e  rechter 
Ureter,  f  linke  Samenblase,  g  rechte  Samenblase,  h  Anfangsteil  des  linken  Ductus 
ejaculatorius,  i  rechter  Ductus  ejaculatorius,  in  den  sich  der  linke  ergießt. 

Bezweifelte  jemand  die  Möglichkeit  des  Vorkommens  von  Harnleiterdoppelung 
im  Sinn  der  FELixschen  Anschauung,  so  müßte  ihn  eine  Beobachtung,  wie  sie 
Rech  veröffentlicht  hat,  von  der  Tatsache  jenes  Vorkommens  überzeugen.  Rechb 
Fall  lag  folgendermaßen:  Es  fand  sich  bei  einem  60jährigen  Mann  eine  linksseitige 
Ureterverdoppelung  und  zwar  derartig,  daß  die  beiden  Harnleiter  ohne  Kreuzung 
von  der  hypoplastischen  Niere  nach  abwärts  zogen,  um  folgende  Mündungsver- 
hältnisse einzugehen  (Fig.  120) :  Der  medial  verlaufende,  vom  kranialen  Nierenteil 
kommende  Harnleiter  mündete  vor  der  Samenblase,  also  zwischen  Vesicula  semi- 
nalis  und  Hoden  in  den  linken  Samenleiter;  der  lateral  verlaufende,  vom  kaudalen 
Nierenteil  kommende  Harnleiter  mündete  vor  der  Samenblase,  also  zwischen  Vesi- 
cula seminalis  und  Hoden  in  den  linken  Samenleiter;  der  lateral  verlaufende,  vom 
kaudalen  Nierenteil  kommende  Harnleiter  mündete  jenseits  der  Samenblase  in  den 
Anfangsteil  des  Ductus  ejaculatorius  sinister.  Da  nun  infolge  einer  nebenher- 
gehenden Entwicklungsstörung  der  linke  Urnierengang  vor  seinem  Eintritt  in  die 
Kloake  mit  dem  Endstück  des  rechten  Urnierenganges  verwuchs,  und  zwar  an 
einer  Stelle  kranial  von  der  Aussprossungsstelle  des  rechten  Harnleiters,  war  dem 
Endteil  des  linken  WoLFFschen  Ganges  jede  Möglichkeit  genommen,  in  die  Blase 
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einbezogen  zu  werden.  Er  mußte  in  Beziehung  zu  dem  Ziel  des  rechten  Wolff- 
schen  Ganges  bleiben,  der  später  als  Ductus  ejaculatorius  dexter  in  Dienst  trat. 
Diese  Verhältnisse  zeigen  die  Abbildungen  Kechs  deutlich.  Der  Autor  hat  die 
Folgerungen  gezogen,  welche  seine  eigenartige  Beobachtung  für  die  Wertung  der 
FELixschen  Theorie  über  den  Doppelureter  zuließ.  Auch  nach  meiner  Anschauung 
lehrt  dieser  Fall,  daß  in  der  Tat  eine  zweifache  Aussprossung  von  Ureteren  aus 
dem  WoLFFschen  Gang  beim  Menschen  möglich  ist;  denn  hier  sind  beide  Aus- 
sprossungen  durch  das  Bildungsmaterial  der  linken  Samenblase  getrennt;  sie 
lagen  schon  von  vorneherein  ziemlich  weit  am  WoLFFschen  Gang  auseinander. 
Der  Einwand,  es  könne  durch  eine  sekundäre  Wachstumseigenart,  etwa  durch  Re- 
duktion eines  gemeinsamen  Stammes  beider  daraufhin  später  getrennt  erscheinender 
Ureteren  eine  scheinbare  Doppelanlage  vorgetäuscht  sein,  ist  hier  unmöglich.  Die 
FELixsche  Erklärung  vom  Vorkommen  primärer  Doppelbildung  besteht  also  für 
gewisse  Fälle  sicher  zu  Recht,  aber  es  ist  oft  unmöglich  zu  sagen,  ob  sie  oder  die 
Spaltungserklärung  zutrifft,  ja  in  manchen  ist  die  Deutung  der  Ureterdoppelung 
als  Folge  einer  primären  Ureterspaltung  wahrscheinlicher. 

Dem  geschilderten  Vorkommnis,  dessen  Beschreibung  wir  Rech 
verdanken,  schließt  sich  ungezwungen  die  Reihe  jener  anderen  Fälle 
an,  in  denen  einer  der  Doppelureteren  in  der  Harnblase,  der  andere 
ektopisch  ausmündete,  sei  es  beim  Mann  in  den  Blasenhals  oder  in 
den  Anfangsteil  der  Urethra  oder  gar  in  die  Samenwege  (Wrany, 

ClVIALE,     BOSTROEM,     ZALUSKY,     WEIGERT,    WALTHER,  TANGL, 

Hoffmann  und  Zimmermann  und  unser  in  Fig.  118  wiedergegebener 
Fall),  sei  es  bei  der  Frau  in  den  Blasenhals,  die  Urethra,  die  Vulva 
oder  in  Derivate  des  WoLFFschen  Ganges  (Erlach,  Kolisko, 
Tauffer,  Tinnemeyer,  Alsberg,  Hohmeyer,  Christofoletti, 
Mathes,  Schönholz  u.  a.).  Diese  Mündungsverhältnisse  finden 
weiter  unten  Besprechung. 

Die  Frage  des  Doppelureters  ist  von  R.  Meyer  und  von  Pohl- 
mann an  Embryonen  des  2.  Lunarmonats  untersucht  worden.  Als 
Entstehungszeit  der  Doppelung  hat  Rech  die  3.-4.  Embryonalwoche 
angesprochen;  in  jener  Zeit  erreicht  der  Urnierengang  die  Kloake  und 
stülpt  sich  die  Ureterknospe  aus. 

Zur  Häufigkeit  des  Befundes  der  Harnleiter- 
doppelug  gab  Weigert  die  Ansicht  kund,  sie  sei  nicht  selten. 
Bostroem  zählte  sie  unter  639  Leichen  19mal  in  den  Jahren  von 
1879—1881;  schon  1883  hatte  er  30  Fälle  festgestellt  —  und  zwar 
solche  Vorkommnisse,  bei  denen  die  Doppelung  in  einem  wirklichen 
Ureter  duplex  mit  jeweils  eigenem  Ostium  vesicale  bestand.  Er  nahm 
an,  daß  bei  Einbeziehung  des  Gabelungsharnleiters  sich  seine  Befundzahl 
mindestens  verdoppelt  haben  würde.  Es  seien  die  Befunde  „unvoll- 
ständiger" Ureterdoppelung,  d.  h.  des  Ureter  fissus  häufiger  als  die 
der  „vollständigen"  Harnleiterdoppelung.  Auch  Griffon  stimmt  der 
überwiegenden  Häufigkeit  der  Gabelureteren  zu.  Motzfeld  indes 
hält  den  Spaltungsharnleiter  für  seltener  als  die  wahren  Doppel- 
ureteren, wenn  schon  Mehrfachbildung  der  Nierenbecken  (sei  es  in 
Verbindung  mit  Ureter  fissus  oder  duplex)  als  häufigste  Unregel- 
mäßigkeit im  uropoetischen  Organsystem  auffalle.  Er  hat  unter  4500 
Sektionen  24mal  Ureterverdoppelung  gefunden *).  Smirnow  erwähnt, 
daß  Geisinger  unter  580  Cystoskopierten  7mal  Träger  von  Harn- 
leiterverdoppelung gefunden  habe;  Dobroterowski  soll  nach  An- 
gabe des  gleichen  Autors  unter  560  Operationen  an  der  Niere  4mal 
Langnieren  mit  zwei  Nierenbecken  und  Ureterabgängen  aufgefallen 
sein.  Pawloff  gibt  an,  daß  in  3  Proz.  der  von  Feodorow  operierten 


1)  Zit.  nach  Perlmann. 
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Nierenkranken  Harnleiterdoppelung  gefunden  wurde.  Auch  bei  Jousson 
und  bei  Mertz  sind  Angaben  über  die  Häufigkeit  der  Ureterdoppelung 
zu  finden;  freilich  vermißt  man  meist  in  all  diesen  Aufzählungen 
die  Scheidung  zwischen  Ureter  fissus  und  Ureter  duplex;  wenn  man 
aber  die  Schwierigkeit  bei  der  Bestimmung  dieser  zwei  Formen  kennt, 
gewinnt  auch  eine  Statistik  an  Wert,  welche  die  Harnleiterdoppelung 
im  ganzen  berücksichtigt. 

Wimmer,  der  die  Häufigkeit  des  Ureter  fissus  und  des  Ureter  duplex  betont, 
brachte  zahlreiche  Literaturangaben  für  einseitige  und  beiderseitige  Beobachtungen 
dieser  Art  bei.  (Die  Angabe  Spalettas,  der  Spaltureter  werde  nur  einseitig  an- 
getroffen, ist  nicht  richtig.)  Wimmers  Angaben  über  beiderseitige  Beobachtungen 
von  Harnleiterdoppelung  sind  noch  durch  die  Mitteilungen  von  Petrequin,  Rein- 
felder,  Seelig,  Rendu,  Unterberg,  Braasch  u.  Scholl,  Mertz  u.  a.  zu  er- 
gänzen. Nach  der  Ma.to- 
schen  Statistik  sind  unter 
144  Harnleiterdoppelun- 
gen 134  mal  einseitige, 
9mal  beiderseitige  Fälle 
gewesen1).  Beim  doppel- 
seitigen Auftreten  sei  oft 
eine  Ungleichheit  der  bei- 
den Seiten  zu  bemerken ; 
so  wären  unter  den  9  Fäl- 
len 8  gewesen,  welche  hier 
einen  Ureter  duplex,  dort 
einen  Ureter  fissus  aufge- 
wiesen hätten.  Diese  Be- 
obachtung habe  ich  mehr- 
fach am  Sektionstisch  be- 
stätigt gefunden. 

Braasch  und  Scholl 
haben  an  klinischem  Ma- 
terial 36  Fälle  mit  ein- 
seitigem Ureter  duplex, 
99  Fällen  mit  Ureter  fissus 
der  einen  Seite  gegenüber- 
stellen können. 

Auch  bei  den 
Tieren  ist  Ureterver- 
doppelung       gesehen  ^.  . 

wnrrlpn        Ahrrp<jphpn  Fig.  121.    Langniere  vom  Schwein  mit  2  Nieren- 

wuruen.      AUgeseiieii     becken  und  2  Ureteren.  Hydronephrose  beider  Anteile, 
von  der  Schreiner-    (Nach  j0Est.) 
FELixschen  Angabe 
der  Mehrfachanlage 

von  Ureteren  bei  Vögeln,  sei  auch  hier  auf  Henschens  Aus- 
führungen verwiesen,  welche  für  das  Rind,  das  Lamm  und  das 
Schwein  Harnleiterverdoppelung  als  immerhin  seltenes  Vorkommnis 
angeben.  Auch  bei  diesen  Tieren  kommt  der  Doppelureter  einseitig 
und  zweiseitig  vor  und  ist  durch  eine  mehr  oder  weniger  weitgehende 
Aufteilung  der  Niere  in  zwei  Anteile  mit  je  einem  Nierenbecken 
ausgezeichnet.  Wie  eine  Abbildung  von  Joest  zeigt  (Fig.  121),  kommt 
es  auch  manchmal  gleichzeitig  zu  Hydronephrose.  Im  übrigen  sei  ver- 
wiesen auf  die  Ausführungen  über  geteilte  Nieren  beim  Schwein 
(S.  270),  wo  es  sich  um  eine  allergeringste  Form  von  Gabelureter 
handelt.  Auch  an  Altmanns  Befund  beim  neugeborenen  Steinbock 
sei  noch  einmal  erinnert:  es  fand  sich  dort  mindestens  ein  über- 


1)  Zit.  nach  Perlmann. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    HI,  3. 
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zähliger,  rudimentärer  Ureter.  Teilt  man  Altmaxxs  Meinung,  so 
lagen  sogar  3  akzessorische  Harnleiter  neben  dem  eigentlichen  Harn- 
leiterpaar vor. 

e)  Harnleiterverlauf. 

Ueber  die  Eigenart  des  Verlaufes  von  tief  gegabelten  oder  von 
vollständig  verdoppelten  Ureteren  ist  schon  im  vorigen  Abschnitt 
gehandelt  worden,  als  im  Zusammenhang  mit  dem  Weigert-Meyer- 
schen  Gesetz,  der  sogenannten  Ureterkreuzung  und  -Rückkreuzung  ge- 
dacht wurde.  Hier  sei  noch  einmal  erinnert,  daß  der  Begriff  ..Kreuzung" 
doppelsinnig  in  der  urologischen  Nomenklatur  verwendet  wird;  im 
vorigen  Abschnitt  bedeutete  Kreuzung  des  Harnleiters  eine  Begegnung 
mit  dem  zweiten  Harnleiter  der  gleichen  Seite. 

Man  spricht  aber  auch  im  Fall  des  einzelnen  Harnleiters  mit 
einer  transversal  zur  Gegenseite  verlagerten  Niere  nach  französischem 
Muster,  als  von  einer  dystopischen  Kreuzung  nach  der  anderen  Körper- 
hälfte unter  der  stillschweigenden  Annahme,  daß  der  Harnleiter  einer 
solchen  Niere  die  Mittellinie  des  Körpers  quert,  „kreuzt",  aus  einer 
Körperhälfte  in  die  andere  „hinüberkreuzt".  Dies  muß  nicht  zur 
Folge  haben,  daß  die  Harnleiter  der  beiden  Nieren  sich  ebenfalls  in 
Kreuzungsform  begegnen;  jedoch  kann  es  der  Fall  sein,  wie  im  nach- 
stehenden gezeigt  wird:  wenn  sich  aber  wirklich  die  beiden  Harn- 
leiter queren,  dann  kommt  zum  Kreuzungsbegriff,  der  sich  auf  dystope 
Nierenanlage  im  allgemeinen  bezieht,  noch  ein  spezieller  Kreuzungs- 
begriff, der  die  Harnleiter  betrifft.  Die  Bezeichnung  „gekreuzte 
Dystopie"  (Ectopie  croisee)  bezieht  sich  indes  immer  nur  auf  die 
gegenseitige  Nierenlagerung.  Sie  enthält  kein  Urteil  über  das  spezielle 
Verhalten  der  Harnleiter  beider  Nieren  zueinander. 

Je  nach  der  Lage  einer  dystopen  Niere  wird  der  Verlauf  des 
zugehörigen  Harnleiters  ganz  verschieden  sein.  Wie  im  Abschnitt 
über  die  Nierendystopie  gesagt  wurde,  erfolgt  selten  die  Verlagerung 
der  ortsfremden  Niere  kranial  von  der  ortsgerechten.  In  solchen 
Fällen  brauchen  sich  beide  Harnleiter  —  gesehen  in  der  Frontal- 
projektion —  nicht  zu  überschneiden.  Liegt  aber,  wie  das  meistens 
der  Fall  ist.  die  zur  Gegenseite  verlagerte  Niere  kaudal  der  orts- 
gehörigen Niere,  dann  kommt  es  schon  eher  zu  einer  Ueberkreuzung 
der  Ureteren,  wenn  nicht  infolge  stark  medialer  Anlehnung  der  kaudal 
dystopen  Harndrüse  an  die  mehr  lateral  orientierte  andere  und  durch 
stark  lateralen  Verlauf  des  ortsrichtigen  Harnleiters  die  Ueberkreuzung 
vermieden  ist.  Ortsungewöhnliche  Ureteren  können  den  ortsrichtigen 
ventral  (Strahl)  oder  dorsal  (Wexzel-Gruber)  überkreuzen. 

Der  Verlauf  des  von  einer  transversal  dystopen  Niere  kommenden 
Ureters  wird  hinter  dem  Mastdarm  zu  sehen  sein  (Foerster,  W.  Gru- 
ber. Verocay),  ebenso  wie  er  vor  dem  Mastdarm  zur  Gegenseite  hin- 
überkreuzen kann.  In  Altmaxxs  Fall  verlief  ein  von  ihm  als  über- 
zählig angesprochener  Harnleiter  von  der  Urethra  zur  anderen  Seite  hin. 

Im  allgemeinen  ist  für  den  Harnleiter  einer  dystopen  Niere  ein 
nngeschlängelter.  relativ  gestreckter  Verlauf  Regel.  Daß  es  davon 
Ausnahmen  gibt,  lehrten  Beobachtungen  vou  E.  Schwalbe,  Israel 
und  Schoexlaxk.  in  denen  ein  mehr  oder  weniger  mäanderartiger 
Verlauf  des  Ureters  festgestellt  wurde. 

Es  ist  einleuchtend,  daß  ein  komplizierter  Verlauf  des  Harnleiters  infolge 
Biegungen,  die  er  machen  muß.  eher  als  der  typisch  angeordnete  Ureter  zur  Harn- 
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Stauung  geeignet  ist.    Dies  gilt  indes  auch  von  den  kurzen,  meist  ziemlich  ge- 
streckten Ureteren  der  dystopisch  tief  im  Becken  gelagerten  Nieren,  vor  allem  von 
den  Hufeisennieren.    Die  beengte  Lage  dieser  Organe  einerseits,  die  atypischen 
Nieren-Beckenverhältnisse  andererseits  (A>~rrsCHKOW.  Motzfeld,  Pagel)  können 
auch  hier  den  Harnabfluß  erschweren.    Auch  die  Doppelureteren  oder  doch  einer 
von  beiden  neigen  stark  zur  Harnstauung.  Das  ist  abhängig  entweder  vom  atypischen 
Verlauf  durch  muskelstarke  Organe  hindurch  iden  Blasenhals  z.  B.  !i  oder  von  der 
dystop  gelegenen  mehr  oder  weniger  eingeengten  oder  gar  verschlossenen  Mündung. 
Die  Folge  davon  ist  dann  eine  Hydronephrose  des  zugehörigen  Nierenteils,  welche 
bis   zur   Druckatrophie    desselben    führen    kann.     Hemihydronephrose  betrifft 
bei  Langnieren  mit  zwei  Nierenbecken  meist  den  kranialen  Nierenteil  'Fig.  117), 
dessen  Ureter  —  als  der  „über- 
zählige-' Teil  einer  Harnleiter-  nMMu^^BnnM||naK 
doppelung  seinen  Endverlauf 
nicht  selten  durch  die  Blasen- 
ausgangsmuskulatur     nimmt  ^^^^^H^ 
und  so  gedrosselt  wird,  oder 

infolge    ungünstiger    Durch-  ^Ktfr* 
querung    der  Blasenwand  in 
seinem  Endabschnitt  cystisch 

in-   Blasenlumen   vorgetrieben  »y  \  'TsflSfR 

erscheint,  oder  trar  außerhalb  -WWp4^"'^3^H 

der  Blase  zur  Mündung  kommt,  wvbJf&J  ,# 

alles  Umstände,   welche  seine  £i  \JI^t£^ 

Harnableitung  behindern.    In         jjp ^ ^iiSg^U^tejC. 

-eltenen  Fällen  (Smirnow   be-  -i^^^^585S5EL^HB 

trifft  das  Hindernis  im  freien        HB^Bk  ■  ^ 

Ureterverlauf   den   vom   kau-  HfenSS^Hi^H 

dalen  Nierenbecken  der  Lang-  |v  iWjE^F^k 

niere    entspringenden    Harn-  ^^LJh 

leiter.        daß  die  Folge  eine  •4BM^|^*7*^Bk-/^S 
kaudale    Hemihydronephrosis  F~-  ."^H 

der  Niere  ist.  wie  dies  tür  den  Jt^Kmjf  v 

Fall  der  Fig.  122  zutraf.  -  >4? 


d)  Verlagerung  der  vesi-  H 
kalen  Harnleitermündung. 

Die  Blasenmündung 
der  Ureteren  ist  bestimmt 
durch  die  Basis  des  meist 
gleichschenkeligen  Drei- 
ecks, das  man  als  Trigo- 

num  Lieutaudii l)   vesicae  Fig.  122.    Hemihydronephrose  und  Hydr- 

bezeichnet.   In  den  Basis-     Ureter  des  kaudalen  Anteils  einer  Langniere  mit 

-„i   .     i-  ,  ..  zwei  Nierenbecken.  fPräp.  des  p.  a.  1.  Innsbruck. 

winkeln  dieses  mit  seiner  1  ^ 

Spitze  gegen  den  Blasen- 
ausgang gerichteten  Dreiecksfeldes  liegen  die  Uretermündungen : 
manchmal  erkennt  man  ihre  Oeffnungen  als  punktförmige  Gebilde: 
manchmal  erscheint  jedes  Ostium  fein  geschlitzt,  ja  gelegentlich  mit 
einer  halbmondähnlichen  Sichelklappe  am  Rand  ausgestattet  (Krasa 
und  Paschkis). 

Das  Trigonum  vesicae,  das  in  seiner  muskulären  Gewebsausstattung  vom 
Ureter  herstammt,  ist  in  seiner  Größe  und  Breite  recht  variabel.  Wird  z.  B.  der 
Abstand  der  Harnleiterostien  voneinander  schon  durch  den  Grad  der  Blasenfüllung 
stark  beeinflußt,  so  ist  allgemein  bei  langen  schmalen  Harnblasen  die  Linea  inter- 
ureterica  kürzer.  Hier  Maße  anzugeben,  ist  sehr  wenig  sicher,  da  eben  der  Füllungs- 
zustand zu  viel  Einfluß  auf  die  Dreieckshöhe  und  -breite  hat.  Schewkü^texko 


1)  Joseph  Lieutatjd  (1703 — 1730,  Arzt  in  Paris),  Observations  sur  la  struc- 
ture  de  la  vessie.    Mem.  de  Tacad,  1753. 
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hat  sich  mit  der  Form  des  Trigonums  beschäftigt,  von  der  es  verschiedene  Er- 
scheinungen gibt.  Zwei  Bilder  von  Krasa  und  Paschkis  zeigen  die  hauptsäch- 
lichsten Typen  der  menschlichen  Harnblase  im  kontrahiert  gehärteten  Zustand. 
Fig.  123  stellt  ein  typisch  geformtes  Trigonum  vesicae  mit  fast  transversal  ver- 
laufendem Torus  uretericus  (Plica  ureterica  Waldeyers)  dar,  dessen  Schleimhaut 
fein  gefaltet  erscheint,  was  eine  Folge  der  Blasenzusammenziehung  ist.  Dagegen 
stellt  Fig.  124  den  sogenannten  Y- Typus  („Trigone  en  Y-grec"  von  Delbet) 
dar.  Diese  Form  wird  bedingt  durch  das  tiefere  Einschneiden  einer  Incisura 
trigoni  mediana  nach  Waldeyer.  Krasa  u.  Paschkis  haben  sie  verhältnismäßig 
oft  gefunden. 

Die  Variabilität  in  Höhe  und  Breite  des  Harnblasendreiecks  ist  entsprechend 
den  Verhältnissen  des  knöchernen  Beckens  bzw.  des  Raumes,  den  die  Blase  im 
Becken  einnehmen  kann,  recht  verschieden ;  so  scheinen  sie  auch  nach  Rassen  zu 
schwanken.  Wenigstens  fand  ich  bei  der  Sektion  von  mehreren  Dutzend  kräftiger, 
junger  Senegalneger,  die  im  Soldatenalter  standen,  auffallend  schmale  und  hohe 
Trigona. 


Fig.  123.  Fig.  124. 


Fig.  123.  Trigonum  einer  kontrahierten  menschlichen  Harnblase.  (Nach 
Paschkis  u.  Krasa.) 

Fig.  124.  Trigonum  vesicae  vom  Menschen  in  kontrahiertem  Zustand :  y-förmige 
Dreiecksfigur.    (Nach  Paschkis  u.  Krasa.) 

Da  sich  in  der  Form  und  in  der  Gewebsstruktur  des  Trigonum 
vesicae  die  scheinbare  Höherwanderung  des  offenen  Ureterendes  vom 
Colliculus  seminalis  bis  zur  endgültigen  Lage  der  Harnleiterostien 
spiegelt,  ist  einzusehen,  daß  bei  Störung  der  physiologischen  Ver- 
lagerung die  HarnleitermünduDg  irgendwo  zwischen  den  Punkten  der 
Dreiecksspitze  und  der  sonstigen  Dreiecksbasis  zu  finden  ist.  Ja, 
wenn  das  Ende  des  Urnierenganges  überhaupt  nicht  in  die  Bildung 
des  unteren  Harnblasenabschnittes  einbezogen  wurde,  dann  wird  die 
Mündungsstelle  in  den  Samenwegen  des  Mannes  oder  in  WoLFFschen 
Gang-Derivaten  bei  der  Frau  zu  finden  sein.  Man  spricht  also  von 
intravesi kaier  und  extravesikaler  Dystopie  der  Harn- 
lei termündung;  solche  Dystopie  kann  den  einfach  angelegten  Harn- 
leiter betreffen;  insbesondere  kommt  sie  aber  bei  Harnleiterdoppelung 
gern  vor. 

An  dieser  Stelle  muß  eine  A  n merkung  zur  Namengeb ung  eingeschaltet 
werden,  denn  die  Autoren  bedienen  sich  in  einschlägigen  Fällen  oft  eigentümlicher, 
nicht  ganz  logischer  Benennungen.  Sie  bezeichnen  den  dystop  mündenden,  einfach 
angelegten  Ureter  als  einen  „vollwertigen  aberranten  Harnleiter",  während  im  Fall 
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einer  Ureterverdoppelung  und  dystoper  Mündung  des  einen  Anteils  solchen  Doppel- 
harnleiters von  einem  „aberranten,  überzähligen",  oder  „nicht  vollwertigen,  aberranten 
Harnleiter"  gesprochen  wird.  Natürlich  hat  die  Dystopie  an  und  für  sich  mit  der 
Vollwertigkeit  der  Funktion  eines  Harnleiters  nur  dann  etwas  zu  tun,  wenn  durch 
die  Verlagerung  eine  Lichtungsenge  des  Ureters  zustande  kam.  Das  kann  aber  auch 
einen  einfach  angelegten,  dystop  mündenden  Ureter  treffen,  wie  etwa  in  der  Fig.  90 
zu  sehen  ist.  Man  kann  also  solch  einen  Ureter  nichts  weniger  als  vollwertig  be- 
zeichnen. 

Häufiger  betrifft  die  Mündungsdystopie  den  überzähligen  Teil 
eines  Doppelureters  (z.  B.  in  Fig.  116)  als  einen  einfachen  Harnleiter 
(Fig.  90).  Im  Fall  des  Doppelureters  ist  es  ja  eine  zwingende  Not- 
wendigkeit, daß  einer  der  beiden  einseitigen  Harnleiter  abseits  vom 
typischen  Ostium  vesicale  des  anderen  sein  Ende  findet. 


Fig.  125.  Hymenale  Einmündung  eines  ektopischen  Harnleiters.  (Nach 
Albarran-Grünert.)  1  Uterus,  2  in  der  Hymenalgegend  mündender  Ureter, 
3  erweitertes  Endteil  des  Ureters,  4  Rektum,  5  Vagina,  6  Vesica  urinaria,  7  Urethra. 

Wenn  dabei  die  Uretermündungen  noch  im  Randgebiet  des 
Trigonum  vesicae  getroffen  werden,  sei  es  höher,  sei  es  tiefer,  dann 
ist  das  eine  immerhin  noch  physiologisch  günstige  Anordnung,  es 
sei  denn,  daß  durch  den  Muskel  druck  der  durchbohrten  Blasenhals- 
region  eine  Drosselung  und  damit  eine  Harnstauung  im  überzähligen 
Harnleiter  bedingt  wird.  Bei  der  beiderseitigen  Ureterverdoppelung 
kann  das  Trigonum  vesicae  durch  die  Anlage  von  vier  Ostien  stark 
verändert,  fast  trapezförmig  aussehen.  Bis  in  den  Blasenhals,  im 
äußersten  Fall  in  die  obere  Harnröhre,  bis  zum  Samenhügel  hin  findet 
maD  die  Ausmündung  solch  aberrierend  endender  Harnleiter  beim 
Mann  (Day);  bei  der  Frau  beobachtet  man  die  ungewöhnliche  Mündung 
in  der  Harnröhre,  neben  der  Harnröhrenmündung,  im  Vestibulum  bis 
zum  Hymen  hin  (Fig.  125). 

Wie  schon  in  einem  früheren  Abschnitt  ausgeführt  worden  ist, 
liegt  nicht  ganz  selten  beim  Vorhandensein  eines  Ureter  duplex  die 
eine  Harnleitermündung  mitsamt  dem  zugehörigen  Winkel  des  Blasen- 
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dreiecks  an  der  Harnblasenrückwand  höher  und  seitlich  stärker  ab- 
gerückt, als  es  der  Norm  entspricht. 

Fälle  von  zu  weit  kaudal  erfolgter  Mündung  des  einfach  an- 
gelegten Ureters  sind  für  den  Mann  von  Binninger,  Chuchu,  Gg. 
B.  Gruber  und  Bing  und  Carrieu  gemeldet.  Blnningers  Be- 
obachtung soll  zugleich  einen  Blasenmangel  ergeben  haben,  ein  seltenes 
Vorkommnis,  dem  wir  später  in  einem  Befund  von  Pommer  wieder 
begegnen.  Der  von  Gruber  und  Bing  abgebildete  Fall  (Fig.  90) 
ließ  beim  erwachsenen  Mann  tief  im  Blasenhals  die  Mündung  des 
rechten  Harnleiters  wahrnehmen,  dessen  Endstück  erweitert  war;  die 
beengte  Mündung  hatte  zahlreichen,  dort  angesammelten  Harnkonkre- 
menten den  Durchtritt  verwehrt.  Die  zugehörige  Niere  war  total 
atrophisch  geworden.  Ganz  ähnlich  scheint  Chuchus  Fall  gewesen 
zu  sein;  hier  sei  allerdings  noch  ein  Defekt  der  linken  Samenblase 
und  des  linken  Samenleiters  wahrgenommen  worden.  Der  linke  Ureter 
einer  von  Carrieu  wahrgenommenen  Verschmelzungsniere  habe  am 
Colliculus  seminalis  geendet  —  ob  im  Anschluß  an  den  Duct.  ejaculat. 
oder  in  blinder  Form,  kann  ich  aus  Schwarz  nicht  ersehen,  der  diese 
Mitteilung  der  Arbeit  von  Secheyron  entnommen  hat. 

Da  beim  Weibe  der  Sinus  urogenitalis  erhalten  bleibt,  ent- 
sprechen die  ektopischen  Mündungen  im  Vestibulum  vaginae  neben, 
vor,  hinter  der  äußeren  Urethralöffnung,  in  den  Falten  der  Clitoris- 
vorhaut  und  zwischen  den  Schamlippen  —  der  dystopen  männlichen 
Harnleitermündung  in  der  Pars  prostatica  urethrae  bis  zum  Samen- 
hügel hin.  Es  ist  in  der  praktischen  Medizin  vielfach  zu  wenig  be- 
kannt, daß  solche  extravesikale  Dystopie  beim  weiblichen  Geschlecht 
gar  nicht  so  ungemein  selten  ist;  manches  unglückliche  Mädchen,  das 
als  unerzogene  und  unbeeinflußbare  Bettnässerin  allen  möglichen  körper- 
lichen und  psychischen  Korrekturen  durch  ihre  Erzieher  und  deren 
ärztliche  Berater  unterworfen  wurde,  trug  eine  solche  Mündungs- 
anomalie des  Harnleiters  an  sich,  welche  durch  sachgemäßes  opera- 
tives Eingreifen  (Blaseneinpflanzung  des  Ureterendes)  beseitigt  werden 
konnte  (cf.  Schönholz). 

Schwarz  teilt  eine  größere  Anzahl  von  Beobachtungen  extra- 
vesikaler  Harnleiterdystopie  beim  Weibe  mit.  Palfyn,  Depaul, 
Davenport,  Emmet,  Byfort,  Orthmann,  Puppel  und  Hart- 
mann kommen  hier  als  Beobachter  in  Betracht.  Ueberzähligen  Harn- 
leitern gehörte  die  ektopische  Mündung  an  in  den  Fällen  von:  Als- 
berg, Baum,  Hohmeyer,  Christo foletti, Schönholz, Mathes u.a. 
—  Zwischen  den  Schamlippen  haben  Bousquet,  Colzi,  Madelung 
und  Massari  die  ungewöhnliche  Harnleitermündung  festgestellt, 
während  Baker,  Soller,  Bois,  Josso,  Baumann,  Westhoff, 
Hartmann,  Wölfler-Schwarz,  Ohlshausen,  Küttner,  Joseph- 
SON  das  fehlgelagerte  Ostium  in  nächster  Umgebung  der  Harnröhren- 
mündung gefunden  haben.  Abgesehen  davon  kommt  auch  eine  blinde 
Endigung  des  ektopischen  Ureters  in  der  Scheidewand  (Tangl, 
Secheyron),  in  der  Cervixgegend  des  Uterus,  in  den  Ligam.  lata 
(Voss),  eventuell  mit  den  klinischen  Folgen  dystopischer  Geschwulst- 
bildung oder  sekundären  Durchbruchs  in  den  Genitalkanal  vor. 

Für  die  Genese  der  im  Corpus  oder  in  der  Portio  uteri,  bzw. 
in  der  Scheide  endenden  Ureteren  ist  auch  auf  die  Beobachtung  von 
Rob.  Meyer  zurückzugreifen,  der  bei  einer  erwachsenen  Frau  quere 
Kanälchen  des  WoLFFschen  Gangrestes  (=  GARTNERSchen  Ganges) 
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im  Corpus  uteri  gefunden  hat,  eine  Feststellung,  die  von  Meyer 
selbst  als  etwa  mögliches  Analogon  zu  der  Mehrfachanlage  von  Ure- 
teren  bei  Vögeln  angesprochen  wurde.  Auch  an  die  „wurzelähnlichen" 
Verzweigungen  sei  hier  erinnert,  die  Anton  Hengge  im  Bereich  der 
Portio  uteri  und  der  Scheide  vom  persistierenden  GARTNERschen 
Gang  auslaufen  sah. 

Es  sei  auch  nicht  vergessen,  darauf  hinzuweisen,  daß  namentlich 
bei  Früchten  mit  schwerer  Entwicklungsstörung  des  unteren  Rumpf- 
endes, etwa  bei  den  mit  Bauch -Darm -Blasen -Genitalspaltung  ver- 


Fig.  126. 


Fig.  127. 

Fig.  126.  Ausmündung  des 
linken  Harnleiters  (b)  einer  band- 
förmigen Verschmelzungsniere  in 
das  Vestibulum  vaginae.  Der  rechte 
Ureter  erscheint  im  Präparat  bei  a 
abgeschnitten.  Die  Harnblase  istent- 
fernt, die  Scheide  vorn  eröffnet,  um 
den  Wulst  des  in  der  Scheidewand 
herabziehenden  dystopen  Harnleiters 
zu  zeigen.  Knapp  über  dem  Vesti- 
bulum vaginae  ist  das  Genitalrohr 
abgeschnitten.    (Nach  Massari.) 

Fig.  127.  Dystope  Ureter- 
mündung,  a  dorsal  von  der  Harn- 
röhrenöffnung  im  Bereich  des  Sep- 
tum  urethrovaginale  am  parietalen 
Hymenalrand.  (Nach  Wölfler  bei 
Schwarz.) 


sehenen  Monstren  ganz  atypische  Mündungsverhältnisse  der  Ureteren 
gefunden  werden  können.  Gruber  und  Best  sahen  sie  in  der  Uterus- 
anlage aufgehen;  oder  aber  sie  münden  direkt  in  die  Kanallichtung 
jener  Organbildungen  ein. 

Besondere  Berücksichtigung  verdienen  die  extravesikalen 
Ureterdystopien  beim  Mann.  Hier  kommt  es  nicht  zu  den 
Symptomen  wie  beim  Weib,  wo  solche  Dystopie  meist  mit  atypischer 
offener,  mehr  oder  weniger  funktionierender  Harnabflußmündung 
endet.  Hier  handelt  es  sich  um  Eintritt  des  Ureters  in  die  Samen- 
wege, sei  es  in  das  Vas  deferens  oder  in  die  Samenblase  oder  in  den 
Ductus  ejaculatorius.  Ueber  diese  Möglichkeit  liegen  sehr  eingehende 
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Mitteilungen  von  E.  Schmidt,  Zimmermann  und  Rech  vor  (Fig.  97, 
98,  120,  128  und  129). 

In  das  Vas  deferens  sahen  den  Ureter  einmünden:  Eckhardt, 
Friedland,  Rech  und  Roth;  in  die  Samenblase  öffnete  er  sieb,  in 
Fällen  von  Bostroem,  Eckart,  Eppinger,  P.  Fischer,  Wenzel 
Gruber,  Palma,  Sankott,  E.  Schmidt,  Whiteford  und  Zimmer- 
mann, in  den  Ductus  ejaculatorius 


Fig.  128.  Fig.  129. 

Fig.  128.  Mündung  des  linken  Ureters  in  die  Samenblase.  Atrophie  der 
linken  Niere.   <S  48.    (Nach  E.  Schmidt.) 

Fig.  129.  Dystop  in  die  Samenblase  mündender  linker  Ureter.  a  linke 
Niere,  b  linker  Ureter  erweitert,  c  linker  Samenleiter,  d  linke  Samenblase,  e  rechter 
Harnleiter,  /'  rechter  Samengang,  g  rechte  Samenblase.    (Nach  Zimmermann.) 

lieb  ist  die  Folge  solch  ungewöhnlicher  Verbindung  des  Samenweges 
mit  dem  Harnleiter  für  die  Niere  ungünstig.  Durch  frühzeitige  Harn- 
stauung kommt  es  zur  Hydronephrose,  zur  Druckatrophie  der  Niere, 
die  so  weit  gehen  kann,  daß  von  einem  Harndrüsenorgan  nichts  mehr 
zu  erkennen  ist,  es  sei  denn,  daß  man  mit  histologischen  Mitteln 


1)  Zit.  nach  Schwarz. 
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Rudimente  des  Nierengewebes  feststellt.  Der  Ureter  kann  veröden, 
ja,  er  kann  teilweise  völlig  aufgelöst  werden,  verschwinden;  manch- 
mal zeigt  er  mehrere  atretische  Stellen,  zwischen  denen  cystische 
Hohlräume  als  erweiterte  oder  unveränderte  Reste  der  ehemaligen 
Lichtung  liegen.  Selten  stellt  er  einen  erweiterten  Sack  vor,  etwa 
wie  in  Fischers  und  Zimmermanns  Fall,  wo  seine  Lichtung  von 
Sperma  erfüllt  war. 

Mündet  der  einfach  angelegte  Harnleiter  extravesikal,  dann  tritt 
für  den  unteren  Blasenabschnitt  dasselbe  Verhältnis  ein,  als  fehlte  die 
Nieren-Harnleiteranlage  überhaupt.  Statt  zweier  Ostia  vesicalia  der 
Harnleiter  mündet  dann  nur  ein  Ureter  im  oberen  Ende  des  Tri- 
gonums,  das  nun  nicht  ein  gleichschenkliges  Dreieck  ist,  sondern 
mehr  eine  bandförmige  Zone  darstellt,  welche  sich  von  diesem  einen 
Ostium  nach  dem  Blasenausgang  hinzieht.  Im  Fall  des  Vorhanden- 
seins einer  einzigen  Niere  ( —  mit  anderen  Worten:  bei  einseitigem, 
angeborenen  Nierenmangel  — )  liegt  übrigens  die  Mündung  des  ein- 
zelnen Ureters  oft  näher  der  Mittellnie  der  Harnblase.  Nanoni1), 
Cheboeuf,  Willard,  Chaffey  und  ich  haben  ein  derartiges  Ver- 
halten festgestellt. 

Erwähnenswert  sind  noch  die  Uretermündungsverhältnisse 
im  Fall  von  persistenter  Kloake.  Gewiß  können  sie  sich 
offen  in  die  Kloakenwand  einsenken  (Otto,  Gruber  und  Best, 
Herm.  Angerer).  Möglicherweise  kann  bei  monströsen  Früchten 
die  Harnleitermündung  aber  auch  in  das  Rectum  erfolgen.  Schwarz 
hat  dafür  Befunde  von  Vignier,  Gerster,  Oberteuffer-Revolet 
und  Saviard  zitiert.  Solche  Verhältnisse  weisen  auf  frühe  Ent- 
wicklungszeiten hin,  in  denen  die  Kloake  noch  ungeteilt  bestand. 
Einzelheiten,  welche  ursächlich  zur  Dystopie  des  Harnleiters  und  zum 
Fehlanschluß  seines  Endes  führen,  sind  nicht  bekannt. 

Was  die  Geschlechtshäufigkeit  dystoper  Ureter- 
mündungen  betrifft,  so  hat  Day  51  Fälle  bei  Frauen  gegenüber 
34  bei  Männern  gezählt,  Delaboudiniere  hält  dagegen  das  männ- 
liche Geschlecht  für  häufiger  befallen.  Außerdem  soll  die  rechte 
Seite  öfter  Sitz  der  Harnleiterdystopie  sein  als  die  linke. 

Für  das  Tierreich  sind  nur  ganz  spärliche  Angaben  über  Harn- 
leiterdystopie niedergelegt.  Abgesehen  von  den  oben  genannten 
Fällen  von  Ureterdoppelung,  wobei  ein  Harnleiter  stets  abweichend 
vom  natürlichen  Ort  enden  muß,  weist  Henschen  auf  den  Befund 
Guillebeaus  hin,  der  bei  einer  Katze  den  Harnleiter  im  rechten 
Uterushorn  enden  sah.  Der  neugeborene  Steinbock,  den  Altmann 
untersucht  hat,  ließ  einen  in  die  Urethra  mündenden  Harnleiter  er- 
kennen; ein  anderer  endete  in  einen  paraurethralen  Gang. 
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VII.  Entwicklungsstörungen  der  Harn  blasen- Anlage  und  Lage. 

Monströse  Mißbildungen',  welche  in  früher  Entwicklungsperiode 
das  kaudale  Rumpfende  betrafen ,  wie  z.  ß.  die  der  sogenannten 
„Sirenen",  aber  auch  manche  akardiale  Bildungen,  lassen  in  der 
distalen  Entwicklung  des  Harn-  und  Geschlechtsapparates  meist  die 
Folgen  schwerster  Störungen  wahrnehmen.  Ein  Mangel  oder  ein 
Defekt  der  Harnblase  ist  hier  nichts  Ungewöhnliches;  andererseits 
stehen  sireniforme  Mißbildungen  manchmal  auf  einer  Entwicklungsstufe, 
welche  durch  Verhältnisse  einer  (meist  ventral  offen  gebliebenen) 
Kloake  gekennzeichnet  sind.  Ich  stimme  Anders  vollständig  bei, 
daß  zwischen  Kloaken-  und  Sirenenbildung  nur  ein  gradueller  Unter- 
schied besteht;  sie  haben  das  Gemeinsame,  einer  segmentalen  Ent- 
wicklungsstörung des  kaudalen  Rumpfabschnittes  an  sich.  In  die 
große  Gruppe  dieser  Störungen  der  kaudalen  Rumpfausgestaltung, 
welche  durch  Blasenmangel,  Kloakenbildung  bzw.  unter- 
bliebenen Blasenabschluß  ausgezeichnet  sein  können,  gehören 
auch  die  Blasenexstrophie  und  die  Blasenektopie.  In  dieser 
Reihenfolge  werden  sie  in  den  folgenden  Abschnitten  besprochen. 
Daran  schließen  sich  Ausführungen  über  hyperplastische  Er- 
scheinungen der  Blase.  —  Dagegen  verdient  die  Verdoppe- 
lung der  Harnblase  eine  besondere  Stellung. 

a)  Mangel,  Hypoplasie  und  Defekt  der  Harnblase. 

Abgesehen  von  dem  gänzlichen  Mangel  des  Harnapparates,  wie 
man  ihn  bei  der  als  „apodale  Sirene"  bezeichneten  Mißbildung 
(=  „Sympus  apus")  findet,  zeigen  die  monopodalen  und  die  bipodal 
verwachsenen  Monstren  meist  doch  Reste  des  Harnapparates,  welche 
darauf  schließen  lassen,  daß  ursprünglich  wohl  die  Anlage  des  Ur- 
nierenganges  mit  der  Ureteraussprossung ,  auch  der  Kloake  erfolgt 
war,  daß  aber  im  weiteren  Entwicklungsgang  diese  Anlagen  ab-  und 
umgebaut  wurden  oder  verloren  gingen  bis  auf  Rudimente,  welche 
man  meist  nur  unter  mikroskopischer  Kontrolle  feststellen  kann 
(Lange,  Schilling,  H.Schneider).  Weitgehende  Hypoplasie 
der  Harnblase  habe  ich  bei  Untersuchung  eines  Akardiers  ge- 
funden. Im  Gebrauch  des  Begriffes  „Hypoplasie"  muß  man  aber  hier 
recht  vorsichtig  sein ;  es  könnte  sich  ja  darum  handeln,  daß  über- 
haupt keine  Differenzierung  der  Harnblase,   wohl  aber  des  Sinus 
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urogenitalis  vorliegt,  und  dieser  selbst  könnte  rudimentär  sein,  das 
mag  z.  B.  für  manche  Kloakenbildung  zutreffen  (Kermauner). 

Ein  von  Blauel  veröffentlichter  Fall  einer  sehr  rudimentären,  ventral  offenen 
Kloakenblase  (Darm-Blasen-Genitalspalte)  läßt  ein  solches  Verhältnis  vermuten, 
das  man  einigermaßen  aus  der  Lage  der  Darm-  und  Ureteröffnungen  erschließen 
kann.  Leider  sagte  Blauel  für  seinen  Fall  nichts  über  die  Verhältnisse  der  Samen- 
leiter, also  nichts  über  das  Ende  der  UrnierengäDge  (Fig.  130).  Könnte  man  an- 
nehmen ,  daß  die  in  seiner  Abbildung  als  Ureteren  bezeichneten  Ostien  zugleich 
die  Mündungen  der  WoLFFschen  Gänge  wären,  dann  stünde  der  Annahme  nichts 
im  Wege,  daß  es  sich  in  seinem  Fall  um  einen  offenen  Sinus  urogenitalis  ohne 
Differenzierung  der  Harnblase  handelte.  Stimmt  seine  Bezeichnung,  dann  liegt 
zum  mindesten  eine  erhebliche  Hypoplasie  der  gespaltenen  Harnblase  vor. 

Aber  auch  bei  wohlgebildeten  Früchten,  die  äußerlich  kaum  auf 
so  schwere  innere  Störung  schließen  lassen  würden,  kann  die  Harn- 
blase fehlen  oder  doch  sehr  hypoplastisch  sein.  Das  geht  aus 
Hermann  Schneiders  Dissertation  über  den  bilateralen  Nieren- 
defekt des  Neugeborenen  hervor,  der 
sich  zum  Teil  auf  die  sorgfältige  Ar- 
beit von  Coen  stützt. 

Danach  hat  Wolfstriegel  bei 
einem  9monatigen  männlichen  Fetus 
Nieren,  Ureteren  und  Harnblase  ver- 
mißt. Auch  in  Hartmanns  und 
Chaussiers  Fällen  —  beide  weib- 
lichen Geschlechts  —  fehlten  die 
Organe  des  ganzen  Harnapparates. 
Ebenso  hat  Mayer  bei  einer,  wie 
es  scheint,  ausgetragenen,  aber  nicht 
besonders  starken  männlichen  Frucht 
keine  Spur  von  Nieren,  Harnleiter 
und  Blase  entdeckt.  Duncan  hat  bei 
einem  lebend  geborenen,  nach  48  Stun- 
den gestorbenen  Fetus  weder  von  den 
Nieren  noch  von  den  Harnleitern  und 
der  Vesica  urinaria  etwas  feststellen 
können.  In  Niemanns  Fall  zeigte  das 
bald  nach  der  Geburt  gestorbene  reife 
und  kräftige  Mädchen  neben  Agenesie  der  Nieren  und  der  Ureteren 
eine  hypoplastische  Harnblase,  die  etwa  kirschkerngroß  war,  sich 
straff  anfühlte  und  fast  keine  Lichtung  aufwies.  Auch  Schneiders 
Untersuchung  eines  ausgetragenen,  normal  großen  Knaben  ließ  bei 
makroskopischer  und  mikroskopischer  Musterung  der  fraglichen  Gegend 
keine  Harnblasenanlage  feststellen;  dagegen  wurden  am  Eingang  ins 
Becken  Gebilde  mit  Malpighischen  Körperchen  gefunden,  welche  in 
Form  und  Ausbildung  der  Urniere  entsprochen  haben  sollen;  ebenso 
sei  „überschüssiges  Material"  des  WoLFFschen  Ganges  bzw.  der  Ureter- 
anlage  zu  erkennen  gewesen.  — 

Ueber  Harnblasenmangel  beim  Erwachsenen  —  besser 
gesagt  über  hochgradige  Hypoplasie  der  Harnblase  —  hat  Joh. 
Friedrich  Meckel  an  Hand  der  Beobachtungen  von  Blasius, 
Thilow  und  Binninger  berichtet.  Thilows  Beobachtung  bezog 
sich  auf  ein  Mädchen,  die  von  Binninger  auf  ein  männliches  Indi- 
viduum ;  es  soll  sich  in  beiden  Fällen  um  Einmündung  der  Ureteren 
in    die   Harnröhre   gehandelt  haben.     Magenau   fand  bei  einem 


Fig.  130.  Sagittalschnitt  durch 
das  Eumpfende  bei  Hypoplasie  (?) 
einer  unteren  Blasen  spalte,  a  Blasen - 
rest,  b  Darmöffnung,  c  Harnleiter, 
d  Mastdarm,  e  Harnröhre.  (Nach 
Blauel.) 
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15jährigen  Knaben  eine  Urachusfistel  und  fast  völligen  Blasendefekt. 
Vor  allem  fehlte  der  Sphincter  vesicae.  Der  Junge  hatte  ständig  an 
Harnträufeln  gelitten.  Solche  Befunde  sind  äußerst  selten.  Sie  be- 
dürfen der  genauesten  Feststellung,  einer  Feststellung,  die  vor  allem 
auch  die  übrigen  aus  dem  Urnierengang  und  aus  der  Kloake  herzu- 
leitenden Organbildungen  berücksichtigt,  und  die  ohne  Mikroskop 
kaum  vollkommen  durchgeführt  werden  kann.  Wahrscheinlich  birgt 
sich  unter  diesen  Fällen  immer  eine  Hypoplasie  oder  eine  infolge 
Fehlorganisation  zustande  gekommene  Atrophie  der  Harnblase. 

Am  besten  beobachtet,  freilich  durch  Entzündungsvorgänge  kom- 
pliziert, ist  ein  von  Gust.  Pommer  mitgeteilter  Fall : 

Ein  21  Jahre  alter  Mann  starb  an  einer  uroseptischen  Erkrankung.  In 
seiner  Kindheit  hatte  er  an  Harnträufeln  gelitten ;  man  hatte  ihn  oftmals  —  ohne 
eine  bestimmte  Diagnose  zu  erlangen  —  sondiert.  Bei  der  Leichenöffnung  fand 
Pommer  statt  der  Harnblase  nur  einen  bohnengroßen  Raum,  in  den  der  terminal 
verengte  linke  Ureter  einmündete.  Der  rechte  Ureter  war  im  Endstück  obliteriert. 
An  Stelle  der  Vorsteherdrüse  fand  sich  ein  granulierendes  Gewebe ;  immerhin  er- 
kannte man  einen  Colliculus  seminalis.  Pommer  hat  ausdrücklich  erklärt,  daß 
keine  Schrumpfblase  vorlag;  ein  derartiger  Einwand  lag  nahe,  weil  der  ganze 
Harnapparat,  namentlich  die  unteren  Ureterenden  chronisch  entzündet  und  schwielig 
verändert  erschienen.  Indes  deutete  Fommer  den  Befund  als  eine  hochgradige 
Hypoplasie,  bzw.  als  einen  Mangel  der  Harnblase.  (Eine  Abbildung  des  fraglichen 
Präparates  findet  sich  im  Handbuch  der  Urologie  von  Voelker  und  Lichtenberg 
im  Kapitel  über  die  Störungen  der  Harnblasenanlage  und  -läge.) 

Im  Tierreich  scheint  der  sogenannte  Harnblasenmangel 
recht  selten  beobachtet  zu  sein.  Gurlt  teilt  mit,  daß  Wernär 
dieses  Vorkommnis  bei  einem  6jährigen  Hengst  gesehen  habe;  die 
Harnleiter  seien  direkt  in  die  Harnröhre  übergegangen.  Auch  für 
das  Schwein  teilt  Gurlt  das  Vorkommen  von  Harnblasenmangel  mit. 

b)  Unvollständiger  Blasen- Abschluß. 

1.  Dorsale  Verschlußhemmung. 

Die  Harnblase  entwickelt  sich  aus  der  Kloake,  d.  h.  aus  jenem 
frühembryonalen  zustande  kommenden  Hohlraum,  in  welchem  auch  die 
Geschlechtskanäle  und  der  Enddarm  einmünden.  In  der  Teratologie 
gebraucht  man  das  Wort  „Kl o a k e"  oder  „Kloakenmi ß bil du ng", 
wie  Kermauner  ausführte,  auch  dann,  wenn  sich  der  Darm  nur 
mit  dem  Harnkanal  oder  nur  mit  dem  Geschlechtsweg  vereint,  oder 
wenn  Darm  und  Geschlechtskanäle  in  eine  Bucht  oder  in  ein  Hohl- 
gebilde einmünden,  das  morphologisch  einem  Teil  der  Harnblase  oder 
des  Sinus  urogenitalis  entspricht. 

Die  Mannigfaltigkeit  der  Kloakenbildungen,  über  welche  sich  bei 
Kermauner,  Anders  und  Herm.  Angerer  reichlich  Literatur- 
angaben finden,  soll  hier  nicht  behandelt  werden.  Darüber  wird  sich 
Anders  im  Kapitel  der  Darmmißbildungen  verbreiten;  ihm  verdankt 
das  Schriftum  verschiedene  Mitteilungen  zum  Verständnis  des  Wesens 
jener  Erscheinungen.  Für  unser  Kapitel  ist  dafür  besonders  ein- 
schlägig die  Atresia  ani  vesicalis,  d.  h.  ein  Mangel  des  After- 
darms mit  Einmündung  des  Rectums  in  die  Blase  oder  in  den  obersten 
Teil  der  Harnröhre  (Atresia  ani  urethralis  oder  Atresia  ani  vesti- 
bularis) 1). 


1)  Auch  „Anus  urethralis",  „Anus  vestibularis"  genannt. 
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Die  Rectovesikalfistel  ist  —  namentlich  beim  weiblichen  Geschlecht 
—  mit  sonstigen  Mißbildungeu  in  der  Sphäre  des  Rümpfendes,  namentlich  der 
Genitalorgane  verknüpft.  Je  nach  der  Entwicklung  des  Septum  urorectale  ist  die 
Verbindung  zwischen  Darm  und  Blase  weit  oder  eng;  ja  der  Darm  kann  ganz 
blind  in  die  ßlasenwand  enden ;  auch  seitliche  Verlagerungen  der  vesikalen  Darm- 
mündung kommen  vor  (Anders,  Neumann).  Ich  habe  bei  einem  weiblichen 
Neugeborenen  mit  Entwicklungshemmung  der  beiden  seitlich  angeordneten  Scheiden- 
gänge eine  weite  Verbindung  zwischen  Harnblase  und  Enddarm  gesehen.  In  dem 
von  Anders  beschriebenen  Fall  war  die  vesikale  Darmöffnung  mikroskopisch 
klein ;  in  solchem  Fall  wird  sich  im  Kloakenraum  natürlich  kein  Mecomum  vor- 
finden können.  Die  von  Herm.  Angerer  beschriebene  „ Riesenharnblase"  stellte 
ebenfalls  eine  Kloakenbildung  vor.  in  welche  der  Darm  weit  kaudal  einmündete, 


Fig.  131.  I.  Das  normal  angelegte  Kloakenseptum  (schwarz  schraffiert)  ver- 
schließt vorne  den  Sinus  urogenitalis,  hinten  den  After.  II.  Kloakenmembran  zu 
weit  nach  vorn  geschoben.  Analgegend  bindegewebig  verschlossen  (unschraffierter 
Keil).  Einfache  Analatresie.  III.  Bindegewebiger  Ersatz  des  analen  Abschnittes 
des  Kloakenseptums ,  das  zu  weit  vorne  und  abnorm  kurz  angelegt  war.  Der 
Kloakengang  über  dem  Septum  blieb  offen.  So  kommt  beim  männlichen  Geschlecht 
die  Atresia  ani  urethralis,  beim  Weib  die  Atresia  ani  vestibularis  zustande.  IV.  De- 
fekt des  Rectum  (schwarz)  bei  normal  angelegtem  Kloakenseptum:  Atresia  recti 
simplex.  V.  Defekt  des  Rectums  bei  zu  kurzem  Kloakenseptum:  Atresia  ani  et 
recti.  VI.  Verschiebung  des  Vesico-Rectalseptums  nach  vorn:  Abnorme  Kürze  des 
Kloakenseptums:  Atresia  ani  suburethralis,  sive  perinealis.  (Aus  Aschoffs  Lehr- 
buch nach  Retterer.) 

aber  vor  der  Einmündungssteile  atretisch  war.  Die  eben  angeführten  wenigen 
Fälle  sind  nur  Beispiele  einer  umfangreichen  Kasuistik  über  Kloakenbildung,  deren 
Einzelvorkommnisse  höchst  variabel  erschienen;  so  mannigfaltig  liegen  sie  vor, 
daß  ein  guter  Kenner  dieser  Verhältnisse,  wie  Kermauner,  sagen  mußte:  „Alle 
Versuche  einer  genaueren  Schematisierung  müssen  hier  gekünstelt  erscheinen." 
Die  hohe  oder  tiefe  Lage,  die  Weite  oder  Enge  des  als  Mündung  des  Darmes  er- 
scheinenden Kloakenkanals  ist  ein  Anhaltspunkt  für  die  mehr  oder  weniger  fort- 
geschrittene Entwicklung  des  Septum  urorectale,  dient  also  auch  zur  Beurteilung, 
ob  die  Hemmung  der  Entwicklung  früher  oder  später  eintrat.  Der  Effekt  solcher 
Hemmungsbildung  ist  bei  Knaben  und  Mädchen  verschieden;  beim  weiblichen  Ge- 
schlecht mit  der  ausgedehnten  Zwischenschaltung  der  MÜLLERschen  Gänge  und 
ihrer  Derivate  kann  er  sich  wesentlich  verwickelter  gestalten  als  beim  männlichen. 


320 


Kapitel  III. 


Nach  Kermauner  ist  über  Knaben  mit  Anus  vesicalis 
öfter  berichtet  worden  (Hurd);  ein  Träger  solcher  Mißbildung  sei 
54  Jahre  alt  geworden  (Page);  urorectale  Kloaken  werden  auch 
chirurgisch  angegangen  (Lotsch,  Pauchet,  Gg.  B.  Gruber  und 
Reisinger). 

Bei  Kloakenmißbildungen  des  weiblichen  Ge- 
schlechtes sind  die  MüLLERschen  Gänge  in  der  Entwicklung  ge- 
hemmt, wenn  das  Feld  ihrer  Mündung  in  den  Sinus  urogenitalis  an 
der  Kloake  beteiligt  ist  (Fig.  132  und  133),  so  daß  man  also  schein- 
bare Verdoppelung,  besser  gesagt,  gehemmte  Vereinigung  des  Genital- 
rohrs und  oftmals  Atresie  der  Vaginalanlagen  findet.    Reicht  der 


Fig.  132.    Kloakenfehlbildung  bei  einem  Mädchen.    (Nach  Oertel.) 

Kloakengang  nicht  bis  zum  Sinus  urogenitalis,  was  beim  Anus  vesti- 
bulo-perinealis  zutrifft,  dann  können  die  MüLLERschen  Gänge  sich 
in  der  gewöhnlichen  Art  ausdifferenzieren;  eine  Blasenmißbildung  oder 
Harnröhrenmißbildung  liegt  dann  aber  nicht  vor. 

Zur  Lage  der  Harnleiter  in  solchen  Kloakenblasen  ist 
zu  sagen,  daß  sie  gewöhnlich  zu  Seiten  der  Darmöffnung  (des  Kloaken- 
ganges) in  symmetrischer  Anordnung  festgestellt  werden;  aber  auch 
unsymmetrische  Verhältnisse  können  vorherrschen,  zumal  wenn  der 
Kloakengang,  wie  in  Anders  oder  Neumanns  Fall,  nicht  genau  in 
der  Medianlinie  liegt.  Von  Hecker  und  Buhl  sowie  von  West- 
phal  sind  Beobachtungen  mitgeteilt  worden,  welche  sich  durch  Un- 
gleichheit der  Lage  der  Harnleiterostien  auszeichnen.    Oft  erstreckt 
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sich  die  Kloake  weit  in  den  Sinus  urogenitalis  hinein;  ja,  sie  kann 
ganz  ohne  Beteiligung  der  Blase  nur  den  Sinus  urogenitalis  betreffen, 
wie  oben  schon  erwähnt  wurde.  Um  das  übersehen  und  beurteilen 
zu  können,  ist  die  Ortsbestimmung  der  Uretermündungen  einerseits, 
der  Darmeinmündung  und  der  Ostien  der  Genitalkanäle  (bzw.  des 
Scheidenrohrs)  andererseits  von  größter  Bedeutung.  So  hat  Wagner 
bei  einem  männlichen  Fetus  mit  einer  riesigen  Blase,  d.  h.  Kloaken- 
bildung, recht  weit  über  dem  tiefsten  Punkt  des  blasigen  Hohlraumes 
Gewebsteile  der  Prostataanlage  festgestellt  und  damit  die  Natur  der 
Kloake  als  Urogenitalbucht  wahrscheinlich  gemacht. 

Kermauner  hat  über  die  Größen-  und  Wandverhält- 
nisse  der  Kloakenblasen  folgendes  ausgesagt:  „Die  Größen- 


Fig.  133.  Schematischer  Schnitt  einer  Kloakenbildung  beim  neugeborenen 
Mädchen,  a  Harnblase;  b  seitlich  liegender,  durch  Flüssigkeitsansammlung  auf- 
getriebener Scheidengang;  c  Enddarm;  d  Mündungsstelle  der  beiden  Scheiden- 
gänge in  den  Enddarm,  der  bei  x  in  die  Harnröhre  übergeht.    (Nach  Oertel.) 

Fig.  134.  Rechte  Seite  einer  Riesenharnblase  bzw.  Riesenkloake  mit  2  Diver- 
tikeln. Links  im  Bild  der  abgeschnittene  Enddarm,  dann  folgt  nach  rechts  der 
Ureter  der  dystopen  rechten  Niere,  vor  und  unter  dessen  Mündungsstelle  sich  ein 
Divertikel  der  Blasenwand  befand.  Ueber  dem  Divertikel  ist  das  Ovar,  die  Tube 
und  das  Uterushorn  der  rechten  Seite  erkennbar,  während  der  distalste  Teil  des 
MÜLLEßschen  Fadens  sich  in  der  Kloakenaußenwand  als  allerdünnster  Streifen 
verlor,    a  Atretischer  Stutzen  des  Harnröhrenanfangsteils.   (Nach  H.  Angeree.) 

Verhältnisse,  die  Dicke  der  Wandschichten  der  einzelnen  Organe  sind 
bedeutenden  Schwankungen  unterworfen  und  erschweren  die  Deutung 
des  an  sich  schon  genug  verwirrenden  Bildes  noch  mehr.  Sie  sind 
aber  für  die  Klärung  der  formalen  Entstehung  nur  von  nebensäch- 
licher Bedeutung  und  sind  nur  insofern  wichtig,  als  sie  ein  Beweis- 
material abgeben,  das  gegen  die  so  allgemeinen  Vorurteile,  gegen  die 
Ueberwertung  von  Stauung,  von  passiver  Erweiterung  der  Hohl- 
organe durch  den  etwa  aus  den  Nieren  übernommenen  Inhalt  ver- 
wertet werden  kann  ....  Wir  müssen  unbedingt  daran  festhalten,  daß 
uns  nur  die  Verbindungsstellen  der  Hohlorgane  und  ihre  Gesamt- 
ausdehnung über  die  ursprünglichen  Verhältnisse  Aufklärung  schaffen. 

Schwalbe-Gruber,   Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  21 


Fig.  133. 


Fig.  134. 
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Die  Uebersicht  zeigt,  daß  bis  auf  gewisse  Ausnahmen  immer  im 
Bereich  dieser  Verbinduügsstellen  einwirkende  Hemmung  des  Wachs- 
tums eine  Hauptrolle  spielt,  während  in  der  weiteren  Ausbildung 
sich  herabgesetztes  und  überschüssiges  Wachstum  in  mannigfachstem 
Ausmaß  beteiligen.  Eine  ganze  Anzahl  von  Kloakenfehlbildungen 
hatten  sog.  „Riesenharnblasen"  bis  zur  „Myomatosis  vesicae".  Dabei 
finden  sich  Divertikel  verschiedenster  Stellen,  verschiedenster  Größe, 
Auftreibung  des  Sinus  urogenitalis,  übermäßiges  Wachstum  an  den 
Harnleitern  neben  umschriebenem  oder  auch  ausgedehntem  Wachstums- 
stillstand (Stenose,  Atresie)  bis  zu  den  größten  Hydronephrosen, 
die  ebenfalls  durchaus  aktivem,  mitunter  erst  bei  Erwachsenen  ein- 


Fig.  135.  Kloake,  deren  kanalförmige  Fortsetzung  eine  Penisharnröhre  bildet. 
Weibliches  Geschlecht.    (Fall  Grawitz  nach  Kermauner.) 

setzendem  oder  fortschreitendem  Riesenwuchs  und  nicht  einer  Stauung 
ihr  Entstehen  verdanken;  auch  übermäßiges  Längen-,  selbst  Breiten- 
wachstum der  WoLFFschen  Gänge  bis  zur  Bildung  von  Cysten  usw. 
Daneben  findet  man  in  anderen,  sonst  oft  ganz  gleich  gearteten  Fällen 
gehörig  entwickelte  oder  auch  besonders  kleine  Harnblasen  (Ihl, 
Weiss,  Sella  u.  v.  a.),  ja  sogar  Fehlen  der  Blase."  Speziell  mit  den 
Verhältnissen  der  angeborenen  Riesenblase  und  mit  der  Entstehung 
der  Kloakenflüssigkeit  befaßt  sich  die  Arbeit  von  Herm.  Angerer, 
in  der  allerdings  nicht  vollständig  auf  die  Annahme  einer  renalen 
Herkunft  der  Kloakenflüssigkeit  verzichtet  wird.  (Auf  die  hyper- 
plastischen Wachstumsstörungen  der  Blase  nimmt  ein  späterer  Ab- 
schnitt dieses  Kapitels  Rücksicht.) 


Bleibende  Becto-Urogenital- Verbindungen. 
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Ueber  die  alsAtresia  ani  (sinus)  urogenitalis  benannte 
Verbildung,  die  man  beim  Weib  als  „Vestibularkloake"  be- 
zeichnet bat,  die  man  beim  Mann  auch  als  „Urethralaf ter"  oder 
als  „Atresia  ani  prostatica"  benannt  liest,  sowie  über  die  im 
Dammbereich  mündende  „Atresia  ani  perinealis",  „Atresia 
ani  scrotalis"  und  „Atresia  ani  suburethralis  gibt  die 
schematische  Darstellung  von  Retterer  u.  Marchand  einen  leicht 
faßlichen  Ueberblick  (Fig.  131). 

(Zu  den  dorsalen  Verschluß hemmungen  des  Sinus  urogenitalis 
zählen  wir  auch  die  hypospadischen  Zustände  der  weiblichen  Harnröhre  Indes 
wird  auf  sie  hier  weiter  nicht  eingegangen.  Weitere  Ausführungen  zur  Harn- 
röhrenrektalfistel  beim  Mann  werden  sich  im  Abschnitt  dieses  Buches 
über  die  Darmmißbildungen,  sowie  über  die  Entwicklungsstörungen  des  männlichen 
GeschlechtBapparates  finden.  Einzelheiten  über  die  Kommunikation  des  Mastdarms 
mit  dem  Sinus  urogenitalis  beim  Weib,  sowie  über  die  Mißbildungen  der  weiblichen 
Harnröhre  [Hypospodie]  sind  von  Kebmauner  im  III.  Teil  der  Morphologie  der 
Mißbildungen  des  Menschen  und  der  Tiere,  2.  Band,  S.  282  ff.  dargestellt.  Dort 
finden  sich  auch  Mitteilungen  über  Kloakenmißbildungen  bei  weiblichen  Tieren.) 

Ueber  eine  Urorektalfistel  mit  skrotaler  Hypospadie 
des  unterentwickelten  Penis  hat  nach  Renschens  Bericht  Eisen- 
menger  für  das  Pferd  Mitteilung  gemacht,  während  Frick  bei  einem 
Hund  Hypospadie  und  Kloakenbildung  beschrieb. 

2.  Ventrale  Verschlußhemmung. 

Als  Vesico-Umbilikalfistel  bezeichnet  man  die  offene  Fort- 
setzung der  Blasenlichtung  durch  denürachus1)  zum  Allantoisgang. 
Man  versteht  unter  Urachus  die  bindegewebige  bandartige  Fortsetzung 
des  Harnblasenscheitels  bis  zum  inneren  Nabelring  und  spricht  von 
einem  Mangel  des  Urachus,  wenn  die  Blase  bis  zum  Nabel,  ja  bis  in 
den  Nabelstrang  hinein  gehöhlt  ist;  das  kommt  bei  manchen  Miß- 
bildungen (Urachusfisteln  z.  B.)  vor.  Bei  geschlossener,  nicht  bis 
zum  Nabel  reichender  Blase  ist  immer  ein  Urachus  vorhanden. 

Manchmal  findet  sich  ein  Urachushohlgang;  es  kann  sein,  daß 
der  Blasennabelgang  der  Abnabelung  zum  Trotz  offen  bleibt  oder  ge- 
wisse Zeit  nachher  sich  durch  den  Hautnabel  nach  außen  öffnet. 
Solche  Urachusfisteln  oder  Vesicoumbilikalfisteln  sollen  gar  nicht 
selten  sein;  ja  nach  Wutz  sollen  69  Proz.  aller  Neugeborenen  einen 
durchgängigen  Nabelblasenstiel  aufweisen,  was  allerdings  ungewöhnlich 
hoch  erscheint.  Früher  glaubte  man,  hier  einen  persistenten  Allantois- 
gang vor  sich  zu  haben.  Heute  bezweifelt  man  indes,  ob  die  Allantois 
für  einen  Anteil  der  Blase  genetisch  herangezogen  werden  darf. 
Jedenfalls  weist  der  offene  Urachus  auf  einen  fehlenden,  epithelialen 
Verschluß  des  ventralen,  kranialsten  Blasenabschnittes  hin.  Im  Fall 
der  Urachusfistel  ist  die  Kanalinnenwand  von  einer  dünnen  Schleim- 
haut ausgekleidet,  die  den  Charakter  des  Blasenepithels  zeigt  oder 
eine  einfache  Zellage  aufweisen  kann.  In  der  äußeren  Wandschicht 
des  Urachusganges  ist  mehr  oder  weniger  Muskulatur  (Luschka). 

Ist  der  Urachus  allzu  fern  der  Harnblase,  aber  doch  in  der 
Bauchwand  zum  Verschluß  gekommen,  so  mag  das  eine  schwache 
Stelle  gegenüber  dem  Blasendruck  bedeuten.  Es  soll  auf  diese  Weise 
eine  kuppelartige  Erweiterung   im  Gebiet  vor  dem  Blasenscheitel 


1)  t6  oüpov  =  der  Harn,  sjsiv  =  haben. 
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möglich  sein,  also  ein  Urachusdivertikel.  Erfolgte  der  Verschluß 
nur  in  einem  mittleren  Teil  des  Urachus  wie  eine  Diaphragma,  dann 
kann  sich  wohl  am  Nabel  eine  offene  Urachusvertiefung  wahrnehmen 
lassen,  aber  es  gelingt  nicht,  sie  mit  der  Sonde  bis  in  die  Blasen- 
lichtung zu  passieren.  Pommer  hat  einen  solchen  Fall  beschrieben; 
aus  der  trichterartigen  Vertiefung  im  Nabel  seines  Patienten  entleerte 
sich  etwas  seröse  Flüssigkeit. 

Der  Verlauf  des  Urachus  ist  nicht  immer  gerade:  manch- 
mal ist  er  gewunden,  vor  allem  enthält  er  manchmal  Höhlungen, 
cystenartige  Kammerungen  und  Ausbuchtungen.  Als 
kleine  dünnwandige  Gebilde  sind  sie  nicht  so  selten,  dagegen  kommen 
sie  als  größere  Cysten  nicht  oft  vor  (Lit.  bei  Kermauner).  Bei 
Beurteilung  solcher  Cysten,  namentlich  wenn  sie  in  der  Bauchwand 
sitzen,  darf  nicht  übersehen  werden,  daß  auch  alte  Hämatome,  die 
sich  entfärbten  und  zu  Hygromen  umwandelten,  in  dieser  Gegend 
vorkommen;  die  mikroskopische  Untersuchung  darf  also  für  die  Sicher- 
stellung des  Befundes  nicht  unterlassen  werden  (Milligan,  Reith). 

Die  Anschauung,  daß  der  offene  Urachus  eine  Folge  ver- 
hinderten Harnabflusses  durch  die  Harnröhre  sei,  ist  alt,  aber  nicht 
zwingend  (Hartmann).  Kermauner  erklärt  die  Erscheinung  mit 
Wachstumsanomalien  der  Urachuswand,  namentlich  des  Urachusepithels. 
Diese  Deutung,  die  natürlich  das  kausale  Bedürfnis  nicht  befriedigt, 
muß  auch  für  die  geschwulstartigen  Befunde  am  Urachus  verwendet 
werden;  mitunter  fanden  sich  im  Verlauf  des  Urachus  solide  Ver- 
dickungen, die  sich  bei  den  Gewebsuntersuchungen  als  Fibrome  oder 
Myome  dartaten.  Kleinhans  fand  ein  Adenonmyom,  andere  stellten 
Krebsbildung  auf  dem  Boden  des  Urachus  fest  (Lit.  bei  Nuboer). 

Bei  Blasennabelfisteln  mit  weiter  Oeffnung  kann  nach  Bericht 
älterer  Autoren  die  rückwärtige  Harnblasenwand  frei  zutage  liegen, 
v.  Ammon  hat.  eine  solche  Beobachtung  von  Gusserow  nach  der  Dar- 
stellung v.  Frorieps  unter  der  Benennung  „Prolapsus  vesicae 
urinariae"  wieder  abgebildet  (Figg.  136  u.  137).  Man  hat  dies  Vor- 
kommnis mit  Recht  auch  als  Fissura  vesicae  superior  oder  als 
„partielle  obere  Blasenspalte"  benannt. 

Unter  „Blasenspalte"  oder  „Spal  tbl  as  e"  versteht  man  eine 
recht  häufig  vorkommende  Mißbildung  der  Vesica  urinaria,  deren 
gestaltliche  Erscheinung  durch  unvollkommenen  Verschluß  der  vorderen 
Bauch-  und  Blasenwand  bedingt  ist.  Unter  der  Gegend  des  Nabels, 
den  man  auf  den  ersten  Blick  dabei  völlig  vermißt,  findet  sich  ein 
rundliches  oder  querovales,  nicht  selten  pilzförmig  erhabenes  Feld, 
das  sich  von  der  Haut  der  umgebenden  Bauchdecken,  in  die  es  über- 
geht, scharf  zu  scheiden  pflegt.  Dies  eigenartige,  oft  vorgebauchte 
Feld  ist  feucht,  meist  dunkelrot  gefärbt,  sammetartig,  ja  rauh; 
namentlich  sollen  in  den  unteren  Abschnitten  warzige  und  höckerige 
Vorragungen  auffallen.  Es  handelt  sich  um  die  Rückwand  der 
Harnblase,  welche  mit  ihrer  epithelialen  Schicht  gleichsam  ausge- 
breitet und  in  eine  klaffende  Lücke  der  Bauchwand  eingefügt  er- 
scheint. 

Lange  Zeit  hat  man  die  soeben  umrissene  Mißbildung  als  „Ec- 
topia vesicae"  bezeichnet.  Unter  diesem  Namen  hat  sie  auch 
Enderlen  in  meisterhafter  Weise  hinsichtlich  ihrer  Anatomie  und 
formalen  Genese  monographisch  bearbeitet.  Auf  sein  Werk  sei  als 
vollständigste  Literaturquelle  dieser  Frage  und  der  damit  zusammen- 
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hängenden  Entwicklungsstörungen 
gelegentlichst  verwiesen,  ebenso  w 
als  Grundlage  diente.  Allein  der  ] 
etwas  anderes  als  was  hier  vor- 
liegt: er  muß  für  spezielle  Fälle 
einer  eigenartigen  Lagerung  der 
geschlossenen  Harnblase  bewahrt 
werden.    Bei   der  offenen,  ge- 
spaltenen Harnblase  handelt  es 
sich  darum,   daß  infolge  einer 


im  Darm-  und  Genitalbereich  an- 
ä  es  der  nachfolgenden  Darstellung 
ame  „Ectopia"  besagt  eigentlich 


Fig.  136. 


Fig.  137. 


Fig.  136.  Sog.  „Inversio  vesicae  urinariae  per  urachum  (=  Exstrophia  vesicae 
partis  superioris).  a  Blasenwand,  b  wulstiger  Band,  Uebergang  der  Blasenwand  in 
die  Bauchwand,  c  vordere  ßauchwand,  Linea  alba.    (Nach  V.  Ammon.) 

Fig.  137.  Seitenansicht  der  Verhältnisse  im  Fall  der  Fig.  136.  a  Urachus- 
öffnung,  b  Uebergangswulst  der  Harnblasenwand  in  die  Bauchhaut,  e  normale 
Bauchdecke,  d  äußere  muskulöse  Fläche  der  Harnblase,  e  Nabelarterien,  f  Nabel- 
vene, g  Peritonealüberzug,  h  u.  h'  Harnleiter  und  Nieren,  i  Samenblasen,  k  Samen- 
leiter, l  Samenstrang,  m  Hodenhülle,  n  Leistenring,  o  Prostata,  p  Bulbus  urethrae, 
q  Pars  membran.  urethrae,     Penis,  s  Skrotum.    (Nach  v.  Ammon.) 


Störung  der  Wachstumsenergie  und  der  Wachstumsrichtung  des 
den  Körperverschluß,  d.  h.  den  Schluß  der  vorderen  Blasenwand  und 
der  Bauchwand  besorgenden  Mesoderms  die  Seitenplatten  des  Bauches 
zurückblieben.  Die  Blase  wird  ebenso  wie  das  knöcherne  Becken  nicht 
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geschlossen  außer  in  Fällen  oberer,  umschriebener  Exstrophie,  die  ein 
geschlossenes  knöchernes  Becken  haben  können.  Es  bleibt  also  bei 
ausgedehnten  Vorkommnissen  die  Blase  wie  „ausgestreift"  platt  liegen. 
Zwischen  den  medialen  Enden  der  Ossa  pubis  besteht  dann  eine  mehr 
oder  weniger  klaffende  Lücke;  so  ist  ein  Spaltbecken  gegeben,  dessen 
Diastase  später  aus  Anteilen  der  Cutis  durch  fibröse  Massen  ausgefüllt 
wird.  Entsprechend  der  förmlichen  Ausstreifung  der  Harnblase  nennt 
man  den  Zustand  besser  „Exstrophia  vesicae"  als  Blasenektopie. 

Das  exstrophierte  Blasenfeld  kann  unmittelbar  unter  dem  Nabel 
gelegen  sein,  während  nach  unten  ein  mehr  oder  weniger  regelmäßig 
gebauter  Schamberg  folgt;  das  ist  die  vorhin  erwähnte  partielle 


Fig.  138.  Blasenexstrophie  eines  44  Jahre  alten  Mannes.  Op  Enden  der 
klaffenden  Schambeine,  Ser  Skrotum,  B  Harnblasenfeld,  Ä'a  narbige  Stelle  des 
Nabels,  HR  Harnröhre,  U  Uretermündung,  61  Bichel  des  epispadischen  Penis, 
Pr  Praeputium,  Oe  mutmaßliche  Ostien  der  Ductus  ejaculatorii.  (Ductus  deferentes 
nahe  ihrem  Ende  obliteriert.)    (Nach  Enderlen.) 


obere  Blasen  spalte;  dabei  erscheint  die  Urethra  meist  wohlaus- 
gebildet; oft  ist  sie  aber  zugleich  epispadisch  offen  geblieben.  In 
anderen  Fällen  ist  lediglich  der  unterste  Abschnitt,  entsprechend  der 
Symphysengegend  normal  gebauter  Menschen,  durch  solche  Bildung 
ausgezeichnet,  dann  spricht  man  von  partieller  unterer  Blasen- 
spalte; dabei  geht  die  Fissur  meist  auch  als  Epispadie  auf  die 
Harnröhre  über,  d.  h.  sie  verläuft  als  dorsale  Penisrinne  beim  männ- 
lichen Geschlecht  (Fig.  138),  während  sie  als  offene,  die  Klitoris  und 
die  großen  Schamlippen  spaltende  Rinne  beim  weiblichen  Geschlecht 
in  die  Vulva  hineinzieht  (Fig.  139).  Aber  auch  in  Fällen  der  par- 
tiellen unteren  Vesikalspalte  kann  eine  richtige  Urethralanlage  vor- 
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handen  sein,  wie  z.  B.  der  oben  genannte  Fall  von  Blauel  zeigte. 
Die  untere  Harnblasenspalte  läßt  in  der  Regel  das  Trigonum  vesieae 
offen  überschauen;  man  sieht  dann  die  Mündungen  der  Harnleiter, 
soweit  nicht  durch  entzündliche  und  Schwellungszustände  diese  Stellen 
dem  Anblick  entzogen  sind. 

Die  vollkommene  Harnblasenspalte  umfaßt  das  ganze 
oder  fast  das  ganze  Gebiet  zwischen  Nabel  und  Schamgegend.  Der 
Nabel,  d.  h.  der  knopfförmige  oder  grübchenförmige ,  narbige  Rest 
der  ehemaligen  Abnabelungsstelle.  der  beim  normalen  Menschen  etwa 


Bi 


Fig.  139.  Blasenexstrophie  von  einem  neugeborenen  Mädchen.  BI  Harn- 
blasenfeld, die  Ureteren  sind  sondiert:  HR  Harnröhre:  GK  Geschlechtskanal : 
Cl  Klitoris.   (Nach  Enderlen.) 

die  Mitte  des  Bauches  so  charakteristisch  kennzeichnet,  ist  bei  dieser 
totalen  Harnblasenspalte,  aber  auch  bei  der  oberen  partiellen  Exstrophie 
nicht  immer  leicht  zu  erkennen,  ja  er  scheint  ganz  zu  fehlen.  Es 
wäre  aber  falsch  zu  sagen,  hier  wäre  kein  Nabel  vorhanden  gewesen. 
Jede  über  die  erste  Anlage  hinaus  entwickelte  Frucht  muß  Nabel- 
gefäße besessen  haben;  sie  pflegen  aber  im  Fall  schwerer  Mißbildung 
der  vorderen  Bauchwand  atypisch  zu  inserieren  und  infolge  narbiger 
Umwandlung  am  Rand  des  offenen  Blasengebietes,  dort,  wo  es  in 
die  Oberhaut  übergeht,  also  an  den  Stellen  der  ehemaligen  Nabelgefäß- 
eintritte verborgen  und  kaum  erkennbar  zu  sein. 
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Ueber  die  Häufigkeit  der  Blasenexstrophie  berichtet 
Kermauner.  Er  ist  geneigt,  sie  als  die  am  wenigsten  selten  vor- 
kommende Blaseumißbildung  anzusprechen,  eine  Aussage,  welche  aber 
zweifelhaft  erscheint,  so  man  der  vesikalen  Divertikelbildung  eine, 
wenn  auch  nur  neben  anderen  Faktoren  zur  Geltung  kommende 
dysontogenetische  Natur  zuerkennt.  Meckel  war  die  große  Häufig- 
keit des  Vorkommens  von  Spaltblasen  bereits  bekannt.  Er  schrieb 
1812:   „Die  Zahl  der  Beobachtungen  der  Mißbildungen  ist  so  groß, 

daß  es  kaum  möglich  wäre, 
alle  zusammenzustellen", 
wobek  er  auf  Bonn,  Rose, 
Creve  und  Duncan  ver- 
wies. Velpeau  waren 
mehr  als  100  Fälle  be- 
kannt, Percy  hat  über 
20  Fälle  selbst  gesehen 
(Enderlen). 

Die  Exstrophia  vesicae 
kommt  nach  Spooner 
unter  116  500  Menschen 
4  mal  vor;  Neudörfer 
zählt  einen  Fall  unter 
50  000  Menschen.  Das 
männliche  Geschlecht  sei 
8mal  mehr  mit  Blasen- 
exstrophie behaftet  als  das 
weibliche.  Nach  Duncan 
kommen  41  männliche 
Fälle  auf  8  weibliche,  nach 
John  "Word  20  männliche 
auf  2  weibliche,  nach 
Puech,  den  Thiesbürger 
zitiert  hat,  136  männliche 
auf  34  weibliche  Fälle 
(Enderlen). 

Was  das  Leben  der 
Träger  von  Spaltblasen 
betrifft,  so  irrt  Braus  in  der 
Annahme,  daß  das  offene  Becken 
solche  Menschen  unfähig  mache, 
zu  sitzen  und  zugehen.  Man  kennt 
solche  Leute,  welche  ein  langes 
Leben  führten ,  beispielsweise 
finden  sich  in  Enderlens  Mono- 
graphie Beobachtungen  dreier 
Männer  mit  Spaltblasen  von  44, 
63  und  77  Jahren.  H.  Hutchins 
und  A.  F.  Hutchins  geben  an,  daß  von  74  Personen  mit  Spaltblase  23  das  20.  Lebens- 
jahr erreicht  hätten;  allerdings  gehe  die  Mehrzahl  frühzeitig  an  Nierenkomplikation 
zugrunde.  Männer  mit  Spaltblase  sind  wegen  der  meist  auch  den  Penis  betreffenden 
Anomalie  völliger  Epispadie  nicht  ohne  weiteres  beiwohnungsfähig.  Bei  Frauen 
mit  Spaltblase  ist  wiederholt  Schwangerschaft  beobachtet  worden ;  sie  haben  wohl- 
gebildete Kinder  geboren  (Winslow  und  Mooreheäd  bei  Hutchins,  Schickele). 

In  sehr  zahlreichen  Fällen  schwer  mißbildeter  und  daher  zu 
extrauterinem  Leben  nicht  befähigter  Früchte  stellt  die  Exstrophie 
der  Harnblase  nur  einen  Befund  eines  viel  weitgehenderen  Verschluß- 
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Fig.  140.  Partielle  untere  Exstrophie  der 
Harnblase  bei  einem  Knaben.  Kein  Nabel  sicht- 
bar; narben ähnlicher,  breiter  Streifen  an  Stelle 
der  Linea  abdominalis.    (Nach  Hutchins.) 
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mangels  der  kaudalen  Rumpfhälfte  vor.  All  diese  Monstren  gehören 
in  die  große  Reihe  der  ventralen  Spaltbildungen,  welche  von  der 
Brust  bis  zum  Genitale  reichen  können;  dabei  pflegt  auch  eine  dor- 
sale Verschlußhemmung  im  Bereich  der  stark  lordotisch  gekrümmten 
Wirbelsäule  mit  gedeckter  oder  offener  "Wirbelspalte  vorzuliegen. 
Durch  die  abdominale  Spaltung  liegen  die  Baucheingeweide  von  einer 
amnialen  Hülle  bedeckt  vor;  allerdings  ist  diese  Hülle  meistens  ein- 
gerissen, sei  es  infolge  intraute- 
riner Einwirkung  des  lebhaft  sich 
bewegenden  Fetus,  sei  es  durch 
die  Umstände  beim  Geburtsvor- 
gang. Sonst  inseriert  das  Amnion 
wie  ein  Zelt  am  Rand  der  Bauch- 
spalte und  greift  seitlich  tief  am 
Blasenfeld  der  Exstrophie  herab. 


Fig.  141. 


Fig.  142. 


Fig.  141.  Fetus  mit  Bauch -Darm- Blasen  -  Spalte,  Spaltbecken,  Lordose  der 
Wirbelsäule,  Spina  bifida  und  cystischer  Meningomyelocele  der  Lendenregion  und 
Pes  varus.  a  Blasenspalte;  b  vorgefallener,  gespaltener  Darm,  der  nach  Kloaken- 
art in  das  Blasenfeld  einmündet;  c  Lebervorfall ;  d  Placenta.  (Präparat  d.  Mainzer 
Hebammen-Lehranstalt.) 

Fig.  142.  Ausgetragener  Fetus  mit  zeltartigem  Amnionansatz  am  Bauch, 
kurzem,  bandartigem  Nabelstrang,  Bauch  -  Darm  -  Blasen  -  Spalte ,  Spaltbecken, 
Lordose  und  Spina  bifida  der  Wirbelsäule  und  cystischer  lumbaler  Myelo- 
meningocele.  a  Blasenfeld,  b  Leber,  c  Myelomeningocele.  (Präp.  des  p.  a.  I.  Inns- 
bruck.) 

ja  sie  umschließt  förmlich  die  Strecke  der  Exstrophie,  so  daß  es  aus- 
sieht, als  wäre  im  Amnionsack  ein  Loch  für  den  Zugang  zum  Blasenfeld 
(Fig.  143  D).  Beim  Versuch  zu  sondieren  ergibt  sich  aber,  daß  diese 
scheinbare  Lücke  nur  ein  fast  allseits  umwachsenes  Feld  darstellt. 
Nach  außen,  vom  Fetus  weggewendet  geht  dies  amniale  Zelt,  dessen 
Innenwand  die  peritoneale  Serosa  bildet,  in  die  Plazenta  über.  Ist 
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nun  die  Verwachsung  mit  der  Plazenta  sehr  kurz  und  weit  umfassend, 
dann  fehlt  die  Nabelschnur  als  gut  erkennbarer,  isolierter  Strang;  die 
Nabelgefäße  verlaufen  in  der  Wand  des  Bruchsackes.  Ist  die  Even- 
tration der  Baucheingeweide  geringer,  dann  erscheint  wenigstens  im 
placenta- nahen  Teil  ein  Stück  der  Nabelschnur  gebildet,  das  andere 
läuft  als  mehr  oder  weniger  kenntliches  Band  mit  den  Nabelgefäßen 


Fig.  143.  Vom  amnialen  Zelt  eines  Schizosoma  umgebene  und  fast  ver- 
deckte Darm-Blasenspalte  bei  einem  30  cm  langen  Fetus.  A  Nabelband  aus  dem 
amnialen  Zelt,  leistenartig  vorspringend;  D  scheinbare  Lücke  des  amnialen  Zeltes 
der  Bauchi-palte ;  an  dieser  Stelle  liegt  Darm-  und  Blasenschleimhaut  frei;  L'  und 
L"  Rudimente  der  großen  Schamlippen;  8  eine  Sonde,  welche  im  Ausgang  des 
distal  röhrenförmig  geschlossenen  Sinus  urogenitalis  steckt.  (Nach  Best  und 
Gg.  B.  Gruber.) 

zur  Basis  des  amnialen  Zeltes  am  Bauch  hin.  Die  Insertion  der 
Nabelgefäße  erfolgt  dabei  oft  seitlich  vom  exstrophierten  Blasenteil, 
manchmal  auch  geteilt  an  zwei  Orten  (Fig.  142  und  143). 

Die  gemeinsame  Verschlußhemmung  von  Darm  und  Harnblase 
ergibt  also  eine  Art  von  ventraler  Kloake.  Dies  Verhältnis  habe  ich 
in  Fig.  144  nach  Abtragung  des  amnialen  Zeltes  am  Uebergangsrand 
in  die  Bauchdecken  zur  Darstellung  gebracht. 
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Bei  derartig  primitiven  Kloakenverhältnissen  mündet  der  oft  nur 
kümmerlich  entwickelte  Darm,  weit  kranial  mit  dem  lleum  in  das 
offene  Blasenfeld,  das  meist  nicht  nur  das  Gebiet  der  Harnblase, 
sondern  auch  des  Sinus  urogenitalis  umfaßt;  manchmal  finden  sich 
mehrere  Darmöffnungen  im  Kloakenfeld:  sie  können  das  Bild  schwer 
verwickeln.  So  zeigt  der  in  Fig.  145  abgebildete  Fall  des  Verfassers 
4  Darmöffnungen,  eine  des  lleums,  eine  des  Coecums,  eine  der 
Appendix  vermiformis  und  eine  sekundäre,  durch  Riß  —  wohl  infolge 
des  Geburtsdruckes  oder  infolge  Darmwandnekrose  —  entstandene 
Oeffnung.  Der  intraabdominelle  Druck  treibt  manchmal  Darmteile 
prolapsartig  heraus;  sie  können  dann  als  wurstförmige,  blaurote,  bis 
schwärzliche  Gebilde  vor  dem  Blasenfeld  herunterhängen  und  teil- 


Fig.  144.  Bauchspalte  und  Darm-Blasenspalte.  Amniale  Hülle  des  Bauch- 
bruches abgetragen.  Ueber  der  Darmspalte  eine  Hautbrücke,  in  welcher  die  rechte 
Arteria  umbilicalis  verläuft.  1  Uebergang  der  Darmspalte  in  das  Blasenfeld,  2  Blind- 
darm, 3  Dünndarm  (lleum),  4  Penisrudiment,  ++  Stellen  der  atretischen  Ureter- 
enden.    (Nach  Best  u.  Gruber.} 

weise  dem  lokalen  Gewebstod  verfallen  (Weydling).  Das  P"eld  des 
Darmeintrittes  geht  ohne  scharfe  Grenze  nach  unten  und  seitlich  in 
die  Blasenwand  bzw.  in  die  Wand  des  Sinus  urogenitalis,  nach  oben 
in  die  Haut  über,  wenn  sich  hier  nicht  direkt  Amnion  anschließt. 
In  der  Regel  fehlt  diesen  Monstren  der  Enddarm,  auch  die  After- 
grube; ebenso  regelmäßig  sind  die  inneren  Genitalien  schwer  in  der 
Entwicklung  gehemmt.  Die  Ureteren  —  auch  die  Blasenwand  — 
zeigen  unregelmäßige  Hyperplasie  oft  abwechselnd  mit  Atrophie  ihrer 
Wandmuskulatur,  auch  Längenzunahme  weisen  sie  manchmal  auf. 
Dabei  sind  die  Uretern  am  vesikalen  Ende  oft  atretisch,  wenn  sie 
überhaupt  die  Kloake  erreichten  (Sternberg). 

Die  Nieren  werden  häufig  am  falschen  Ort  und  auch  sonst  miß- 
bildet (Cystennieren)  betroffen.   Eine  „primäre  Harnröhre"  ( —  hypo- 
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spadischer  Ausgang  des  Sinus  urogenitalis)  —  kann  vorhanden  sein, 
eine  Penis-  oder  Klitorisanlage  ist  gelegentlich  innerhalb  des  kaudalen 
Blasenfeldes  erkannt  worden  (Fig.  144).   Kleine,  in  der  Leistenbeuge 


i 


20 

Fig.  145.  Vorderseite  des  Rumpfendes  einer  schwer  mißbildeten  menschlichen 
Frucht  mit  einer  totalen  Blasen-Darm-  Genital- Spalte.  (Nach  Gg.  B.  Gruber,  Zeitschr. 
f.  urol.  Chir.,  Bd.  11.)  1  Bauchbruch,  2  Nabelschnur,  3  Epidermisbrüche.  4  Blasen- 
schleimhaut, 5  linke  Hälfte  der  Glans  penis,  6  rechte  Hälfte  der  Glans  penis, 
7  linke  Hodensackhälfte,  8  rechte  Hodensackhälfte,  .9  Epidermisfalte,  10  Mündung 
des  Ileums,  11  Mündung  des  Wurmfortsatzes,  12  Mündung  des  Colons,  13  Einriß 
in  das  Ileum,  14  Darmschleimhaut,  10—15  Prolaps  der  Darm  wand,  16  Blasenscbleim- 
haut,  17  Stelle  der  rechten  Harnleitermündung,  18  Stumpfes  Ende  des  Femur, 
19  Falte  der  Haut  am  atypischen  Kniegelenk,  20  Myelocystocele. 

angetroffene  Hauthöckerchen  sind  Rudimente  der  Scrotal-  bzw.  großen 
Schamlippenanlage.  Sehr  häufig,  ja  wohl  absolut  regelmäßig  zeichnen 
sich  solche  Monstren  durch  schwere  Atypie  des  axialen  Skelett- 
verlaufes durch  mehr  oder  weniger  ausgeprägte  Verkrümmung  und 
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Rhachischisis,  sowie  durch  Klumpfußbildung1)  aus,  wenn  nicht  einzelne 
Abschnitte  der  unteren  Extremitäten  ganz  verkümmert  sind.  Alle 
diese  Erscheinungen  lassen  sich  als  früh  eingetretene  und  ausgedehnte 
Wachstumsstörungen  des  mesodermalen  Anteils  kaudaler  Metameren 
des  Rumpfes  erklären  (Kermauner,  Anders  Gg.  B.  Gruber 
und  Best). 

Diese  schwer  mißbildeten  Früchte  sorgsam  in  ihrer  Gestaltungs- 
hemmung zu  analysieren,  bietet  Aussicht  auf  Gewinn  in  die  Einsicht 
der  formalen  Genese  mancher  einzeln  auftretenden  Mißbildung  im 
Harnblasen-,  Genital-  und  Darmbereich.  Nicht  immer  stößt  z.  B. 
das  offen  mündende 
Darmfeld  kranial  an 
das  offene  Blasenfeld 
an.  Manchmal  reicht  die 
eine  Lippe  der  Darm- 
spalte tief  in  das  Blasen- 
feld hinein,  ja  trennt 
dieses  fast  oder  tatsäch- 
lich in  zwei  Hälften 
(Fig.  145);  diese  liegen 
dann  mehr  oder  weniger 
symmetrisch  und  flügei- 
förmig zuseiten  des 
median  angeordneten 
Darmfeldes;  jede  Hälfte 
des  so  getrennten  Bla- 
senfeldes weist  eine 
Ureteröffnung  auf.  So- 
gar bis  in  den  Genital- 
abschnitt kann  die  Darm- 
anlage herunterreichen. 
Die  Geschlechtsorgane 
liegen  dann  selbst  ge- 
trennt zu  beiden  Seiten 
des  Darmfeldes. 

Solche  Zustände,  welche 
an  die  tiefe,  in  den  Sinus 

urogenitalis  hineinreichenden  offene  Endigung  des  Kectums  bei  geschlossenen 
Kloaken  erinnern,  haben  andererseits,  was  die  Harnblase  betrifft,  eine  gewisse 
Aehnlichkeit  mit  Verhältnissen  der  sogenannten  „Vesica  bipartita" ,  welche  in 
einem  späteren  Abschnitt  zu  besprechen  ist.  .Nicht  weniger  wichtig  sind  diese 
Monstren  für  das  genetische  Verständnis  der  Hemmungsbildungen  an  den  inneren 
weiblichen  Genitalien  (Uterus  bicornis  etc.).  Darüber  findet  sich  in  Enderlens 
Monographie  ein  lehrreiches  Material;  ferner  sei  auf  Kermatjners  Bearbeitung 
der  Blasenspalten  im  3.  Band  des  Werkes  über  die  Biologie  und  Pathologie  des 
Weibes  von  Halban-Seitz  hingewiesen ! 

Uebrigens  sind  auch  bei  lebenskräftigen,  heranwachsenden  Individuen  mit 
Blasenspaltung  Fehlbildungen  im  übrigen  Urogenitalapparat  nicht  selten.  Ich  sah 
den  Fall  eines  dreijährigen  Mädchens  mit  Ureter  duplex  einer  Seite;  im  Inns- 
brucker pathologisch-anatomischen .  Museum  wird  ein  Präparat  von  Exstrophia 
vesicae  mit  transversaler  S-förmiger  Nierendystopie  aufbewahrt. 

Auch  der  Beckenboden  ist  bei  Trägern  von  Spaltbecken  und  Spaltblase  meist 
schwächer  als  wünschenswert.  Der  After  liegt  zu  weit  nach  vorn.  Bei  kleinen 
Mädchen  findet  sich  manchmal  ein  Prolaps  der  Scheide  oder  des  Mastdarms 
(Fig.  146).  Aehnliche  Fälle  sahen  Foges,  Mass,  Zweifel,  Feinbefg  und  Peters. 


Fig.  146.  Neugeborenes 
strophia  vesicae  und  Prolaps 
obachtung  von  Loos. 
graphie  vom  Verf.) 


Mädchen  mit  Ex- 
der  Scheide.  (Be- 
Gezeichnet  nach  einer  Photo- 


1)  Varus-  und  Valgusstellung  kommt  vor. 
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Selten  werden  Fälle  von  Blasenspalte  gesehen,  welche  in  kranialer 
Richtung  vom  Blasenfeld  hinweg  über  einen  breiteren  Strich  eine 
eigenartig  grauweiße,  feine,  an  Pergament  erinnernde  Haut  auf- 
weisen. Diese  zieht,  wie  Enderlen  sagte,  als  eine  „Membrana 
alba"  an  Stelle  der  „Linea  alba"  zwischen  den  bei  Exstrophia  vesicae 
an  und  für  sich  klaffenden,  geraden  vorderen  Bauchmuskeln  hin. 
Solche  Vorkommnisse  stellen  sich  als  Beispiele  einer  nicht  totalen 
Spaltung  der  vorderen  Abdominal  wand  dar.  Die  „Membrana  alba" 
kam  dadurch  zustande,  daß  sich  infolge  mangelnder  oder  ungenügen- 
der Mesodermeinwachsung  hier  nur  eine  öde,  fettarme  und  narbig 
erscheinende  Hautbrücke  zwischen  den  gutorganisierten  angrenzenden 
Bauchwandteilen  bildete,  die  analog  der  sonstigen  Linea  alba  aufzu- 
fassen sein  dürfte.  Solche 

 — — - — ™— —  Fälle   stehen   der  später 

zu  behandelnden  Ektopie 
der  Blase  nahe.   Die  An- 
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nähme,  daß  hier  eine 
Bauch-Harnblasenspalte  in 
utero  geheilt  sei,  dünkt 
Enderlen  nicht  wahr- 
scheinlich; er  denkt  an 
eine  von  vornherein  mes- 
enchymale Hypoplasie, 
bzw.  Atrophie  dieses  nar- 
big aussehenden  Bauch- 
deckenfeldes. Auf  der  von 
A.  Hutchins  und  W. 
Hutchins  stammenden 
Fig.  140  ist  diese  Mem- 
brana alba  gut  zu  er- 
kennen ;  freilich  dürfte 
die  ausgesprochen  strah- 
lige Narbe  knapp  über 
dem  oberen  Rand  der 
Exstrophie  als  ehemalige 
Eintrittsstelle  der  sehr 
tief  eingepflanzten  Nabel- 
gefäße anzusprechen  sein. 
Wie  wenig  widerstandsfähig  übrigens  gerade  solch  narbige  Nabel- 
stellen sein  können,  bekundete  Braun,  der  bei  einer  verheirateten 
jungen  Frau  über  der  exstrophierien  Blase  einen  sich  in  8  Jahren 
auf  Kindkopfgröße  ausdehnenden  Nabelbruch  gesehen  hat. 

Betrifft  die  Verschlußhemmung  nur  die  vordere  Wandung  im 
untersten  Bauchabschnitt  und  im  Bereich  des  Sinus  urogenitalis,  dann 
kommt  es  zur  Fissura  vesicae  inferior;  von  ihr  zurreinen 
Epispadie  besteht  ein  fließender  Uebergang.  Bei  der  Fissura 
vesicae  inferior  pflegt  indes  der  gespaltene  Teil  transversal 
breiter  zu  sein,  als  bei  der  mehr  sagittal  gerichteten,  rinnenförmigen 
Epispadie,  welche  beim  Mann  in  einem  Defekt  der  Harnröhrenwand 
auf  dem  Dorsum  penis  und  in  seitlich  und  abwärts  verschobener  Lage 
der  Corpora  cavernosa,  beim  Weib  mindestens  in  einer  Annäherung 
des  Harnröhrenschlitzes  an  die  Clitoris  (Durand),  meist  aber  in 
einer  völligen  Spaltung  des  Kitzlers  mit  seinem  Praeputium,  und 


Fig.  147.  Epispadie  des  Weibes.  Links  und 
rechts  die  Hälften  des  gespalten  erscheinenden 
Kitzlers.  Unten  der  vom  zackig  geränderten 
Hymen  begrenzte  Scheideneingang;  darüber  das 
muldenförmig  vertiefte  Ostium  der  Urethra.  (Nach 
Kermauner.) 


Fissura  vesicae  inferior. 


335 


• 


in  einer  Spaltung  der  vorderen  Kommissur  der  großen  Labien,  mit 
einer  kranialen  Verlagerung  der  Harn  röhren  Öffnung  bestellt;  im  letzt- 
genannten Fall  liegen  die  beiden  Anteile  der  gespaltenen  Klitoris 
weiter  kaudal  als  die  Harnröhrenöffnung,  welche  weit  und  muldenartig 
erscheint  (Rasch,  Gütschow,  Kermauner). 

Von  großem  Interesse  sind  die  von  Enderlen  erstmalig  aus- 
führlich beschriebenen  gewebliche  n  V  eränderungen  im  Wand- 
bereich exstrophierter  Blasen;  man  findet  sie  am  ausgepräg- 
testen wohl  an  den  Spaltblasen  erwachsener  Menschen,  indes  finden 
sich  auch  schon  bei  Kindern  und  Neugeborenen  Unregelmäßigkeiten, 
welche  veränderten  Wachstumsbedingungen  zuzuschreiben  sein  dürften. 
Am  Epithel  bemerkt 
man  Uebergänge  zu 
Inseln  mit  höheren, 
gut  differenzierten 
Zylinderzellen,  ja  es 
finden  sich  richtige 
Becherzellen  darunter, 
so  daß  man  von  einer 
Schleimdrüsenbildung 
im  exstrophierten  Bla- 
senfeld sprechen  kann. 
Enderlen  hat  diese 
Verhältnisse  vom  neu- 
geborenen Kind  ange- 
fangen, bis  ins  Grei- 
senalter (bei  einem 
77  Jahre  alten  Mann) 
genauestens  geschil- 
dert. Auch  ich  habe 
solche  zylinderzelligen 
Bildungen  in  der 
schwer  entzündeten, 
ausgestreiften  Harn- 
blase eines  3jährigen 
Mädchens  wahrge- 
nommen; man  konnte 
hier  Einschichtigkeit 

und  Einreihigkeit  des  Epithels  und  Bildung  von  tiefen  Falten  und 
Buchten  erkennen;  zwischen  den  Zylinderzellen  waren  solche  vom 
Typus  der  Schleimbecherzellen.  Wie  Enderlen  so  fand  auch 
ich  tiefer  verlagerte  Epithelstränge  und  von  diesen  ausgehend  kleine 
Cysten  nahe  unter  dem  Oberflächenepithel.  Diese  Zylinderzell- 
befunde nehmen  offenbar  mit  dem  Alter  des  Mißbildungsträgers 
zu.  Enderlen  sagt:  „Bei  der  typischen  Ektopie"  (=  Exstrophie) 
„fehlt,  soweit  bis  jetzt  bekannt  ist,  jede  Drüsenbildung  im  Moment 
der  Geburt".  Ferner  konnte  in  exstrophierter  Blasenschleimhaut 
Plattenepithel  in  Inselform  als  Oberflächenbekleidung  dargetan  werden, 
abgesehen  von  verhornendem  Pflasterepithel  in  den  Randpartien  des 
Blasenfeldes,  welche  durch  die  Epitheldecke  der  angrenzenden  Bauch- 
haut epidermisiert  worden  waren.  Enderlen  sah  im  Fall  des  77jährigen 
Mannes,  wie  sich  von  den  platten  Zellen  der  Oberfläche  zu  den 
Zylinderzellen  der  drüsigen  Gebilde  alle  Uebergänge  fanden.  Ich 
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Fig.  148.  Schleimhaut  der  exstrophierten  Harn- 
blase eines  77  Jahre  alten  Mannes.  (Beobachtung  von 
Enderlen.)  An  der  Oberfläche  Plattenepithel,  in  der 
Tiefe  zahlreiche,  wie  Dickdarmdrüsen  aussehende  Ge- 
bilde. (Aus  Aschoffs  Lehrb.  der  pathol.  Anat.) 
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habe  bei  dem  3jährigen  Kind  Plattenepithel  vermißt;  die  dort  ge- 
fundenen Inseln  und  Züge  von  Zylinderepithel  waren  auch  im  End- 
stück der  Ureteren  vorhanden. 

Es  muß  hier  darauf  hingewiesen  werden,  daß  atypische  Epithelbefunde  auch 
in  geschlossenen  Kloakenharnblasen  vorkommen;  z.  B.  hat  Herm.  Angeber,  wie 
Neumann,  Anders  und  Schmidt,  im  Fall  seiner  Kloakenharnblase  sowohl  un- 
verhorntes  als  verhorntes  Plattenepithel  neben  dem  Uebergangsepithel  nachgewiesen, 
während  ihm  der  Nachweis  einer  Ausbreitung  der  Darmschleimhaut  im  Blasen- 
bereich bo  wenig  gelungen  ist,  als  wie  Enderlen  in  den  Fällen  seiner  Unter- 
suchung über  Harnblasenexstrophie. 

Die  von  Enderlen  gegebene  Erklärung,  daß  es  sich  beim  Auf- 
treten dieser  ortsungewöhnlichen  Epithelbildungen  um 
eine  metaplastische  Erscheinung  handle,  kann  nicht  bestritten  werden, 

wenn  man  sich  auch  heute 
anderer  Benennungen  be- 
dient. Wenn  Schridde 
hier  von  Prosoplasie 
spricht,  so  will  er  nur  die 
ortsungewöhnliche  Weiter- 
differenzierung bezeichnen, 
welche  als  prospektive  Po- 
tenz in  den  Mutterzellen 
des  Blasenepithels  steckt. 
Wesentlicher  ist  die  Be- 
antwortung der  Frage, 
warum  sich  in  der  Blase 
bei  exstrophiertem  Zustand 
solche  „Prosoplasie"  findet. 
Auch  diese  Frage  hat  En- 
derlen beantwortet:  „  .  . . 
mit  dem  allmählich  ein- 
setzenden äußeren  Reiz,  be- 
dingt durch  Luft,  Berührung 
mit  der  Kleidung,  setzt 
nach  und  nach  die  Drüsen- 
bildung und  Epitheländer- 
ung ein  und  zwar  über  die 
ganze  Schleimhautfläche,  so- 
weit die  vorliegenden  Be- 
obachtungen lehren".  Die- 
ser Meinung  über  eine  epi- 
genetische Natur  solcher  epithelialer  „Anpassungen"  —  nicht  „Um- 
bildungen", wie  wir  sagen  möchten  —  hat  auch  Verfasser  Ausdruck 
gegeben.  Freilich  für  die  Epithelabweichung  in  Kloakenblasen  dachte 
man  daran,  daß  Zellen  indifferenten  Charakters  aus  früher  Fetalzeit 
in  der  Blasenwand  verblieben;  dieser  Gedanke  ist  keine  Erklärung. 
Wie  und  wann  immer  in  der  Blase  ungewöhnliche  Epitheldifferen- 
zierungen erfolgen,  kann  man  denselben  Gedanken  aussprechen  — 
ohne  weiterzukommen;  es  ist  sicher,  daß  das  Blasenepithel  sich  in 
ungewöhnlicher  Richtung  aus  dem  Schoß  seiner  epithelialen  Regene- 
rationsquellen differenzieren  kann;  deshalb  braucht  man  diese  Regene- 
rationsquellen nicht  als  Zellen  „fetalen"  Charakters  zu  bezeichnen. 
Wichtig  ist  der  Gedanke  oder  die  Fragestellung,  inwieweit  der  Ein- 
fluß der  Luft  (Austrocknungsgefahr),  ungewöhnlicher  Stoffwechsel- 


Fig.  149.  Drüsenähnliche,  teils  zylindro- 
zellulär  ausgekleidete  Hohlräume  und  Cysten- 
bildungen  in  der  Wand  einer  Spaltblase. 
9  3  Jahre.  (Eigene  Beobachtung.)  a  Ober- 
flächenepithel des  Blasenfeldes,  b  drüsen- 
ähnliche Bildung,  c  Epithelcyste,  d  erweiterte 
Venen. 
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Produkte,  übermäßiger  Flüssigkeitsfüllung  oder  die  Wirkung  von 
Krankheitsprozessen  für  die  Anpassung  und  Aenderung  des  epithelialen 
Charakters  maßgebend  sind.  Und  in  dieser  Hinsicht  ist  es  noch 
wichtig,  für  den  Fall  der  Exstrophia  vesicae  zu  betonen,  daß  man 
so  gut  wie  immer  in  ihrer  Wand  die  Zeichen  fortdauernder  Ent- 
zündung wahrnehmen  kann. 

Auf  demselben  Boden  des  ungewöhnlichen,  fortdauernden  Eeizes  erwächst 
die  Erklärung  des  nicht  seltenen  Vorkommens  verhornender  oder  drüsiger  Blasen- 
krebse bei  Trägern  einer  Exstrophia  vesicae,  wie  sie  Lecene  u.  Hovelaque 
und  Douglas  P.  Murphy  näher  gekennzeichnet  haben.  Diese  Geschwülste  sollen 
langsam  wachsen  und  nur  selten  Metastasen  machen.  Die  Einbeziehung  der  Leisten- 
lymphdrüsen in  den  Geschwulstbereich  sei  nicht  die  Regel. 

Ueber  einen  eigenartigen  Epithelübergang  im  Fall  einer  Kloakenpersistenz 
konnte  Verfasser  berichten.  Bei  einer  sireniformen  Mißbildung  mit  Bauchspalte 
kam  es  zu  erheblicher  Umbildung  im  Kloakenbereich.  Es  scheint  dort  die  primitive 
Harnröhre,  d.  h.  die  physiologische  vorübergehende,  hypospadische  Oeffnung  des 
Sinus  urogenitalis  unter  amnialen  Einwirkungen  ungehörig  zum  Verschluß  ge- 
kommen und  dabei  Epithel  der  äußeren  Haut  mit  Talgdrüsen  und  Haaranlagen 
in  den  Kloakenbereich  hineinbezogen  worden  zu  sein,  wie  dies  die  histologische 
Untersuchung  lehrte. 

(Hier  sei  auch  angefügt,  daß  W.  Oppenheimer  Schleimhäute ysten  in 
der  Muskulatur  einer  sonst  normalen  Harnblase  gefunden  hat.  die 
vielleicht  auf  eine  rudimentäre  Ureteranlage  zu  beziehen  waren.) 

Nicht  weniger  verdient  der  bindegewebig  muskuläre  Anteil 
der  exstrophierten  Blasenwand  unsere  Aufmerksamkeit.  Was 
die  Muskulatur  anbelangt,  so  fand  ich  sie  bei  Exstrophia  vesicae 
auffallend  gering  entwickelt,  ja  streckenweise  fehlte  sie  in  dem  von 
mir  untersuchten  Fall  eines  dreijährigen  Mädchens.  Das  nimmt  nicht 
so  sehr  wunder  in  einem  Organ,  das  infolge  seiner  fehlerhaften  Form 
nicht  auf  Muskeltätigkeit  eingestellt  ist.  Offenbar  degeneriert  die 
Muskulatur  leicht,  verschwindet  und  wird  bindegewebig  ersetzt. 
Andererseits  können  Blasenwand  und  Ureteren  recht  muskelreich 
sein,  während  ihr  Lumen  sehr  verengt  erscheint  oder  ganz  verödet 
ist.  Uebrigens  zeichnen  sich  die  Ureteren  bei  Spaltblasen  nicht 
selten  durch  Unregelmäßigkeit  im  Kaliber,  in  der  Länge  und  in  der 
Muskelbildung  aus  (Buschan,  Tribukait,  Neugebauer,  Struve, 
Stern,  Kermauner),  ein  Umstand,  der  auch  für  die  Harnleiter  ge- 
schlossener Kloakenblasen  zutrifft  (Anders,  Gruber  und  Best). 
Wie  Kermauner  nachdrücklich  und  wiederholt  ausgeführt  hat, 
handelt  es  sich  um  ein  ungleiches,  wohl  auch  auf  dem  Boden  der 
Entwicklungsstörung  des  kaudalen  Mesoderms  begründetes  Wachs- 
tums der  Wand  aller  in  der  Kloake  zusammen  gekommenen  Hohl- 
organe, um  einen  Wachstumsexzeß,  der  gelegentlieh  nur  die  Blase 
oder  den  Sinus  urogenitalis  betrifft,  zu  sehr  unregelmäßigen  Formen 
des  Organs,  zu  Wandstärken  neben  Wandschwächen,  zu  ring- 
förmigen Verdickungen,  zu  Atresien  und  zu  Divertikelbildungen  An- 
laß geben  kann. 

Ueber  die  Deutung  des  gestaltlichen  Werdens  der 
Spaltblase  findet  sich  in  Enderlens  Monographie  eine  Darstellung, 
auf  der  die  folgenden  Ausführungen  fußen. 

Die  ätiologischen  Erklärungsversuche  aus  jener  Zeit,  in  der  man 
über  die  komplizierten  embryonalen  Differenzierungen  des  unteren  Rumpfendes 
noch  nichts  wußte,  beriefen  sich  auf  ein  „Versehen"  der  Mutter  (vgl.  bei  I.  Schneider)  ; 
dann  spielte  lange  Zeit  das  „intrauterin  erlittene  Trauma"  (Roose,  Bockenheimer) 
eine  große  Rolle  in  den  Deutungsversuchen.  Auch  entzündliche,  ulzeröse,  intra- 
uterine Erkrankung  wurde  beschuldigt  (Velpeau).  Besonders  zu  erwähnen  ist 
die  von  Duncan  aufgestellte  „Berstungstheorie",  der  sich  z.  ß.  Joh.  Müller 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  22 
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und  Kockitansky  angeschlossen  haben.  Durch  behinderten  Urinabfluß  sollte 
im  Embryo  das  vorher  wohlgefügte  Becken,  ebenso  wie  die  vorher  geschlossene 
Harnblase  und  Harnröhre  auseinander  gedrängt  und  aufgerissen  werden.  Auch 
Thiersch  und  Fr.  v.  Winkel,  Kaufmann  und  Neugebauer  griffen  auf  die 
Harnstauung  als  verursachenden  Umstand  in  der  Entstehung  der  Spaltblase  zurück. 
Thiersch  wurde  dazu  veranlaßt  unter  anderen  durch  die  manchmal  recht  narben- 
ähnlich aussehende  Umgebung  der  Exstrophie,  welche  ihm  „wie  von  mißlungenen 
plastischen  Operationen  herrührend"  erschien. 

Naturgemäß  später  sind  die  embryologischen  Erklärungsversuche  aufgetaucht. 
Meckel  deutete  zwar  schon  die  Exstrophie  als  reine  Hemmungsbildung,  was  indes 
nur  für  die  Hypospadie  zutreffen  kann.  Eihautverwachsung  (Perls),  allzu  nahe 
Plazentaradhäsiou  (Philippeaux),  abnorme  Wachstumsvorgänge,  seien  sie  zeitlich 
nicht  zusammen  geordnet  (Thierschs  erste  Deutung),  seien  sie  örtlich  unterwertig 
oder  ungleichmäßig  (Vialleton,  Durand  u.  a.)  wurden  beschuldigt. 

Von  wesentlicher  Bedeutung  für  die  Erklärung  der  Exstrophia 
vesicae  sind  Strahls  Untersuchungen  über  die  Kaninchenkloake  und 
Keibels  Untersuchungen  über  die  Entwicklungsvorgänge  am  hinteren 
Rumpfende  des  Meerschweinchens  geworden,  ferner  seine  Forschungen 
über  die  Entstehung  der  Harnblase  bzw.  des  Urogenitalapparates. 
Strahl  und  Keibel  hatten  für  Kaninchen  und  Meerschweinchen 
angegeben,  daß  hinter  der  Aftermembran  regelmäßig  noch  ein  Stück 
des  Primitivstreifens  vorhanden  sei.  Darauf  basierte  Reichel,  als 
er  annahm,  daß  eine  Störung  im  Verschluß  der  Primitivrinne  un- 
mittelbar hinter  der  Aftermembran  hier  von  Bedeutung  sei;  wenn 
sich  später  durch  ventralwärts  erfolgende  Umbiegung  des  Embryonal- 
endes aus  jenem  Stück  der  Kloakenboden  ergeben  sollte,  klaffe  dort 
ein  Spalt  oder  es  handle  sich  doch  um  eine  fehlerhafte,  nicht  dauer- 
hafte Gewebsbildung  ganz  nach  Art  der  Aftermembran.  „Je  nachdem 
diese  Störung  in  der  ganzen  Länge  des  hinter  der  Aftermembran 
liegenden  Teils  des  Primitivstreifens  oder  nur  an  einer  oder  mehreren 
zirkumskripten  Stellen  desselben  erfolgt,  entsteht  eine  totale  Blasen- 
Becken-Bauchspalte  oder  nur  eine  Blasenspalte  oder  nur  eine  Epi- 
spadie  usw."  Das  Zustandekommen  der  Blasenspalte  und  ihre  Aus- 
dehnung hänge  nur  davon  ab,  wie  weit  die  Kloakenmembran  im 
einzelnen  Fall  nabelwärts  reiche.  „Es  kann  dies  aber  nur  dann  ein- 
treten, wenn  der  Primitivstreifen  von  vorneherein  an  seinem  hinteren 
Ende  in  einer  größeren  Ausdehnung  bestehen  geblieben  ist"  (zit.  nach 
Enderlen). 

Born  erklärt  die  Genese  der  ventralen  Spaltungen  verschiedener 
Ausdehnung  und  Tiefe  lediglich  mit  Hemmung  des  Einwachsens 
mesodermalen  Gewebes  in  die  epitheliale  Kloakenmembran,  welche  er 
auf  Grund  eines  KEiBELschen  Befundes  bis  zum  Nabel  reichen  läßt; 
der  Hinweis  auf  Keibel  ließ  aber  einen  Einwand  zu,  den  Enderlen 
formulierte,  nämlich  daß  die  Ausdehnung  der  Kloakenmembran,  nach 
der  Arbeit  von  Keibel  (vgl.  gerade  das  Modell  des  jüngsten  Fötus 
von  3  mm!)  nicht  so  weit  kranial  reicht,  als  dies  Born  in  seinem 
ausgezeichneten  Referate  angibt." 

Marchands  Erklärung  greift  auf  frühe  Dehiszenz  in  der  vor- 
deren Kloakenwand  zurück,  gleichgültig  „ob  diese  aus  dem  als  After- 
membran bezeichneten  Teil  des  Primitivstreifens  hervorgeht,  wie 
Keibel  annimmt,  oder  davon  zu  trennen  ist  (Reichel).  Hierdurch 
würde  gleichzeitig  unvollkommener  Abschluß  des  Dickdarms  und  die 
Entstehung  abnormer  Verbindungen  zwischen  Darmkanal  und  den 
auseinandergedrängten  Teilen  der  Harnblase  erklärt  werden."  Nach 
der  Schwanzkrümmung  des  Embryos  falle  die  von  Reichel  be- 
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hauptete,  hinter  der  Aftermembran  gelegene  und  im  Verschluß  ge- 
hemmte Stelle  der  Primitivrinne  vorne  (kranial)  mit  der  Insertion 
des  Bauchstiels  oder  des  späteren  Nabelstranges  zusammen.  Da  der 
zwischen  Aftergegend  und  Nabel  befindliche  Teil  der  Bauchwand 
fehlte,  folglich  auch  nicht  wachsen  könne,  bleibe  der  Abstand 
zwischen  After  und  Nabel  sehr  klein".  Marchand  glaubt,  annehmen 
zu  müssen,  daß  die  erwähnte  Spaltung  sich  nicht  auf  den  Primitiv- 
streifen beschränke,  sondern  auch  noch  den  Bauchstiel  betreffe.  „Da 
die  epitheliale  Allantoisanlage  schon  sehr  früh  am  hinteren  Umfang 
des  Dottersackes  sehr  nahe  dem  Amnion  entsteht,  muß  eine  Spaltung 

des  Bauchstieles  zu  einer  offenen  Kommunikation  zwischen 

Allantoisanlage  und  Amnionhöhle  führen.  Die  im  ausgebildeten  Zu- 
stand beobachtete  Zwischenlagerung  des  lleums  oder  eines  Ueum- 
divertikels  zwischen  den  beiden  Hälften  der  Blasenwand  erklärt  sich 
ebenfalls  als  Folge  jener  Spaltbildung  durch  einen  Vorfall  dieses 
Darmteiles  oder  des  Dotterganges.  Bei  der  Ablösung  des  Dotter- 
ganges vom  Darm  kann  daher  eine  Oeffnung  entstehen,  welche  in 
die  Amnionhöhle  mündet,  während  bei  der  gewöhnlichen  Bildung  des 
Nabels  diese  Oeffnung  stets  im  Bereiche  des  Nabels  liegen  müßte. 
In  einer  Anzahl  von  Fällen  findet  sich  zwischen  der  Blase  und  der 
Insertion  des  Nabelstranges  ein  dreieckiges  Feld,  welches  vom  Amnion 
gebildet  wird,  zuweilen  sogar  ein  schmaler  Streifen  von  Epidermis 
am  Rande".  Marchand  vermutet,  daß  es  sich  um  einen  nach- 
träglichen Abschluß  der  vorher  offenen  Spalte  durch  das  Amnion 
handle. 

Nach  Keibel  greift  beim  Menschen  die  Aftermembran  auch  auf 
den  Teil  der  Kloake  über,  der  in  die  Harnblase  einbezogen  wird 
(Kloakenmembran).  Sie  besteht  in  ganz  früher  Zeit  nur  aus  Ektoderm 
und  Entoderm  und  gehört  dem  hinteren  Teil  des  Primitivstreifens 
an,  der  beim  Meerschwein  und  beim  Kaninchen  (Strahl)  sogar  noch 
über  die  Kloakenmembran  hinaus  zu  verfolgen  sei.  „Wir  haben  dem- 
nach, sagt  Keibel,  in  der  Bauchblasenspalte  eine  präformierte  Bildung 
vor  uns,  welche  wir  wohl  einem  Teil  der  älteren  Oeffnung  des  Darm- 
kanales,  dem  Blastoporus  gleichsetzen  dürfen.  Bleibt  das  Wachstum 
der  seitlichen  Bauch-  und  Beckenwände  zurück,  so  kommt  es  wie 
sonst  im  After  und  an  der  Oeffnung  des  Sinus  urogenitalis  zu  einer 
Dehiszenz  in  der  ganzen  Linie,  zur  Bauchblasenspalte,  welche  wir 
demgemäß  als  eine  Hemmungsbildung  aufzufassen  haben  und  deren 
Kombination  mit  Hemmungsbildungen  in  naheliegenden  Teilen  uns 
jetzt  um  so  natürlicher  erscheinen  wird.  Mit  Reichel  stimmt  Keibel 
im  großen  und  ganzen  überein ;  mit  Born  glaubt  er,  daß  man  die 
Bauchblasenspalte  wohl  nicht  auf  Primitivstreifenreste  hinter  der 
Kloakenmembran  zurückzuführen  braucht,  sondern  daß  man  sie  von 
der  Kloakenmembran  selbst  ableiten  kann.  Prinzipielle  Bedeutung 
hat  diese  abweichende  Ansicht  nicht,  da  die  Kloakenmembran  aus 
dem  hinteren  Primitivstreifen  entsteht"  (zit.  nach  Enderlen). 

Auf  Grund  seiner  Studien  und  unter  Hinweis  auf  die  Zumstein- 
schen  Modelle  der  Kloakenteilung  bei  menschlichen  Embryonen  hat 
Enderlen  folgende  Anschauung  entwickelt: 

Die  Kloakenmembran  stellt  ein  aus  zwei  Epithellagen  bestehendes 
dünnes  Häutchen  dar,  das  innen  entodermaler,  außen  ektodermaler 
Natur  ist.  Erfolgt  nicht  rechtzeitig  bei  dem  wachsenden  Embryo 
eine  mesodermale  Versorgung  dieser  Epithelien,  so  müssen  sie  ver- 
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kümmern,  zerfallen  —  dann  muß  an  Stelle  der  Kloakenmembran  ein 
Spalt  entstellen.    Wenn  nun  bei  der  Erhebung  der  Leibeswand  das 


Fig.  152.  Fig.  153. 

Fig.  150 — 153.  Entwicklung  der  Kloake  und  Kloakenmembran  beim  Menschen 
nach  Ztjmstein-Enderlen.  D  Darm,  Kl  Kloake,  Kim  Kloakenmembran,  Wg  Wolff- 
scher  Gang,  SD  Öchwanzdarm,  U  Ureter,  N  Nierenbecken,  Su  Septum  urorectale, 
Q  u.  OH  Geschlechtshöcker,  Na  Nabel,  B  u.  Bl  Blase,  *  Afiergrube.  —  Fig.  150. 
Homo,  Embryonallänge  4  mm ;  Fig.  151  dgl.  9  mm ;  Fig.  152  dgl.  12  mm ;  Fig.  153 
dgl.  17  mm. 

normalerweise  in  kraniokaudaler  Richtung  erfolgende  Zurückweichen 
der  Kloakenmembran  unterbleibt,  zugleich  der  Genitalhöcker  nicht 
richtig  vorwächst,  dann  wird  an  Stelle  der  physiologischen  Spaltbildung 
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der  Kloakenmembran  (das  ist  an  Stelle  der  primären  hypospadischen 
Harnröhrenöffnung)  eine  eventuell  recht  weithin  kranial  vorgreifende 
Oeffnung  der  Mittellinie  entstehen,  welche  im  äußersten  Fall  kranial 
bis  zum  Nabel  reichen  kann  und  kaudal  die  äußeren  Geschlechtsteile 
spaltet.  Dies  ist  die  vollkommene  Exstrophia  vesicalis;  sie 
kann  also  mit  totaler  Halbierung  des  äußeren  Genitales  bis  nahe  an 
die  Aftergegend  einhergehen,  - —  eine  sehr  schwere,  wohl  stets  mit 
sonstigen  Komplikationen  im  Nachbarbereich  versehene  Mißbildung, 
deren  Entstehungszeit  auf  ein  Stadium  von  rund  5  mm  Körperlänge, 
also  auf  die  3.  Embryonalwoche  zu  verlegen  ist.  Beim  weiblichen 
Geschlecht  kann  es  dabei  zu  bedeutenden  Störungen  in  der  Entwicklung 
der  MüLLERschen  Gänge  kommen.  Hand  in  Hand  damit  gehen  in 
schweren  Fällen  Mißverhältnisse  in  der  Darmlage.  Manche  Kloaken- 
bildungen gehören  in  die  gleiche  Betrachtungsreihe,  obwohl  keine 
Fissura  vesicae,  wohl  aber  ein  Spaltbecken  vorliegt.  Teilte  doch  En- 
derlen eine  Beobachtung  mit  (Fall  13,  Anatomie  Marburg),  bei  der 
es  sich  um  ein  neugeborenes  Mädchen  mit  Nabelschnurbruch,  Sym- 
physenspaltung,  ventraler  Kloakenöffnung,  geteiltem  Uterus,  rudimen- 
tären Vaginalfortsätzen  und  dorsaler  Lageanordnung  der  ganzen  inneren 
Genitalien  gegenüber  dem  Darm  handelte.  So  bizarr  dieses  Vorkommnis 
anmutet,  ist  es  nicht  überraschend,  wenn  man  die  Monstra  mit  kom- 
plizierter Bauch-Blasen-Darmspaltung  oder  die  geschlossenen  Kloaken- 
bildungen in  größerer  Reihe  betrachtet  und  die  Rolle  des  Darmes  in 
diesem  Fall  übersieht.  Bleibt  die  Eröffnung  der  Kloakenmembran 
nach  unten  —  also  kaudal  —  aus,  erfolgt  die  Spaltung  auf  dem  Genital- 
höckerabschnitt  nach  oben,  so  entsteht  eine  Epispadie,  erfolgt  sie 
nur  noch  etwas  weiter  kranial,  so  entsteht  eine  partielle  untere 
Blasenfissur.  Erfolgt  die  Spaltung  erheblich  kranial  vom  Genital- 
höcker, näher  dem  Nabelbereich,  dann  bleibt  eine  unvollkommene 
obere  Vesikalfissur  als  Ergebnis  zurück.  Unschwer  läßt  sich 
eine  genetische  Reihe  von  Entwicklungsstörungen  aufstellen,  welche 
bei  der  Fistula  ani  suburethralis  beginnt,  über  die  totale  Harnblasen- 
Genitalspalte  zu  den  unvollkommenen  Harnblasenspalten  führt  und 
schließlich  mit  der  Urachusfistel  endet.  (Vgl.  Enderlen,  Sammlung 
klin.  Vortr.,  Chir.  Abt.  135  136.) 

Neuerdings  machte  Kermauner1)  darauf  aufmerksam,  daß  die 
Annahme  eines  „Schwundes  der  Kloakenmembran"  nicht  völlig,  d.  h. 
nicht  für  alle  Fälle  genüge.  Es  gäbe  Fälle,  in  denen  einesteils  diese 
Membran  kaudal  weitgehend  durch  Mesodermwucherung  geschlossen 
sei,  andererseits  aber  ein  teilweise  oder  ganz  offener  Gang  vom 
Blasenfeld  zur  Gegend  der  äußeren  Geschlechtsteile  führe  (Hartje, 
Kermauner,  Best  u.  Gruber,  Fraas),  ein  Gang,  den  ich  mit 
Best  als  „primitive  Harnröhre"  bezeichnet  habe.  [Der  in  Fig.  143 
abgebildete  Fall  war  derartig  beschaffen.  Die  Sonde  (S)  steckt  im 
Ausgangsrohr  des  Sinus  urogenitalis,  d.  h.  in  der  primitiven  Harn- 
röhre.] Dieser  Gang  führe  mindestens  zu  einem  Rest  des  Sinus  uro- 
genitalis, bzw.  zur  Kloake  (cf.  Fall  von  Berenberg-Gossler). 
Kermauner  glaubt  nun,  „daß  man  die  Blasenfelder  nicht  als  Teile 
eines  als  Blase  ausgebildeten  Organes"  ansprechen  dürfe,  sondern  „als 
Werke  des  zugehörigen  WoLFFschen  Ganges,  der  hier  offenbar  nicht 
in  den  Sinus  urogenitalis  bzw.  in  die  Kloake  eingewachsen,  sondern 


1)  In  Hälban-Seitz,  Handb.  d.  Bio!,  u.  Pathol.  des  Weibes,  Bd.  3,  S.  534. 
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bis  in  das  Bereich  der  Kloakenmembran  bzw.  an  die  Körperoberfläche 
vorgedrungen  sei.  Mit  dieser  Deutung  ließen  sich  die  Unterschiede 
im  Verhalten  der  Blasenfelder,  vor  allem  auch  das  einseitige  (Ster^- 
berg)  oder  beiderseitige  Fehlen  derselben  (Blauel)  am  besten  er- 
klären. Das  scheinbare  Ausmünden  eines  Harnleiters  in  eine  mehr 
oder  minder  geschlossene  Harnblase  sei  dann  so  zu  verstehen,  daß 
diese  „Harnblase"  nur  ein  Divertikel,  eine  Aussackung  des  Harnleiters 
vorstelle. 

Diese  Anschauung  von  Kermauner  bedeutet  eine  neue  Arbeitsaufgabe.  So- 
weit ich  die  Untersuchungen  des  Schrifttums  übersehe,  lassen  die  bisherigen  Mit- 
teilungen dazu  schwer  Stellung  nehmen.  Immerhin  möchte  ich  den  Fall  von 
Blauel  wie  den  von  Sternberg  nicht  für  beweiskrältig  im  Sinn  von  Kermauner 
halten;  denn  bei  Blauel  ist  über  das  Verhalten  der  inneren  Genitalien  über  die 
Mündungsstellen  der  Geschlechtsgänge  gar  nichts  ausgesagt,  auch  nichts  über  eine 
Bildung  oder  Nichtbildung  eines  trigonalen  Blasenanteils.  Und  Sternrergs  Fetus 
ist  auch  nicht  so  lückenlos  untersucht,  daß  man  behaupten  könnte,  auf  der  linken 
Seite  habe  nie  ein  Endabschnitt  des  WOLFFschen  Ganges  bestanden;  freilich  fehlte 
in  der  Kloake  des  STERNRERGschen  Falles  links  der  Uretereintritt;  dieser  mündete 
eben  dystop  in  den  Samenleiter.  Mit  dem  Fehlen  eines  trigonalen  Wandanteils 
der  Harnblase  ist  aber  noch  nicht  der  Mangel  der  gleichseitigen  Blasenhälfte  aus- 
gedrückt. Immerhin  kommt  tiefe  Einmündung  beider  Harnleiter  in  den  Sinus 
urogenitalis  auch  beim  Menschen  anscheinend  selten  vor,  wie  im  Kapitel  der  Doppel- 
blasen bemerkt  wird.  Man  wird  also  bei  weiteren  Beobachtungen  entsprechender 
Mißbildungen  der  KERMAUNERschen  Hypothese  Rechnung  tragen  müssen.  —  In 
dem  von  Kornfeld  u.  Fessler  neuerdings  mitgeteilten  Fall  eines  neugeborenen 
Mädchens  hat  in  der  Tat  ein  teilweise  exstrophierter  Sinus  urogenitalis  vorgelegen ; 
da  keine  offene  Verbindung  mit  dem  Darmkanal  und  diesem  Sinus  bestand,  konnte 
es  sich  nicht  um  eine  Kloake  gehandelt  haben.  Diese  Mißbildung  war  noch  kom- 
pliziert durch  eine  ganz  eigenartige  Entwicklung  eines  blinden  intestinalen  Neben- 
rohrs, das  unmittelbar  neben  der  Exstrophie  als  extraabdominale  Fortsetzug  des 
S-förmigen  Darmes  aus  dem  Körper  heraushing.  (Ueber  die  Erklärung  dieser 
Darmmißbildung  muß  an  anderer  Stelle  gehandelt  werden.) 

Angaben  über  die  Ausmündungen  der  Ureteren  in  ein  Divertikel 
an  Stelle  des  Ostium  vesicale  finden  sich  im  Abschnitt  über  die  Aus- 
sackungen der  Harnblase. 

Als  Hemmungen  des  ventralen  Kloaken- bzw.  Blasen- 
schlusses sind  auch  aus  dem  Tierreich  mancherlei  Beobachtungen 
von  Henschen  zusammengestellt  worden.  Beim  Pferd  und  beim 
Rind  ist  der  offene  Urachus  bekannt.  Kranowski  sah  ein  6wöchiges 
Fohlen,  bei  dem  der  offene  Urachus  frei  aus  dem  Nabel  herausgehangen 
haben  soll.  Kocks  erlebte  einen  ständigen  Urachus  patens  bei  der 
Kuh.  Urachuscysten  sollen  auch  bei  Hunden  häufig  sein,  wie  Kitt 
in  seiner  Pathologie  der  Haustiere  berichtet.  Auch  beim  Pferd,  Rind 
und  Schwein  sind  Urachuscysten  beobachtet  worden  (Lit.  bei  Henschen)  ; 
Henschen  bildet  eine  solche  des  Rindes  ab.  Aeußerlich  können  solche 
Blasen  mit  den  knapp  an  ihrem  Scheitel  sitzenden  Urachuscysten  den 
Eindruck  einer  transversal  in  zwei  kugelige  Räume  „geteilten"  Doppel- 
blase machen. 

Blasenspalten  und  Bauchblasenspalten  sind  bei  den  Haustieren 
selten.  Gurlt  erwähnt  einen  merkwürdigen  Fall,  den  Eggerdes 
beim  Pferd  gesehen  hat;  dieses  Tier  urinierte  in  dünnem  Strahl  aus 
zwei  kleinen  Papillen,  welche  ganz  weit  hinten  am  Bauch  gesessen 
seien;  wahrscheinlich  lag  hier  eine  Exstrophie  vor. 

c)  Blasen  ektopie  und  Blasendystopie. 

Unter  „Blasen  ektopie'1  verstehen  wir  eine  falsche  Lage  der 
Blase,  wie  sie  z.  B.  gegeben  ist,  wenn  die  geschlossene  Harnblase 
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bei  bestehender  Symphysenspaltung  breit  und  hoch  mit  der  sehr  oft 
nur  häutig  gebildeten  vorderen  Bauchwand  verwachsen  ist.  Dieses 
Stück  der  Bauchwand  überbrückt  also  in  rein  membranartiger  Aus- 
gestaltung die  angeborene  Rektusdiastase.  Die  Harnblase  baucht  sich 
dann  bei  ihrer  Füllung  stark  nach  außen  vor.  Man  kann  sie  unschwer 
am  Leibe  durchtasten.  Der  Nabel  ist  meist  tiefer  gelegen,  die  Harn- 
blase frei  von  Narbenzeichen  (Vrolik1),  Stoll,  Lichtheim,  Möller, 
Küster,  Schickele,  Neugebauer,  Waldstein,  Sonnenburg, 
Schauta,  Muret,  Kouwer,  Hartje  und  Kermauner  2).  Zum 
Teil  wurden  diese  Vorkommnisse  auch  als  „intrauterine  Heilung 
von  Blasenspaltung"  bezeichnet.  Enderlen  hat  diese  Mit- 
teilungen teilweise  ausführlicher  besprochen: 

Der  Fall  von  Veolik  erscheint  unklar.  —  Stoll  bezog  sich  auf  ein  15  Monate 
altes  Kind  mit  geschlossener  Schambeinfuge;  daiüber  war  eine  hühnereigroße  Ge- 
schwulst in  einer  Rektusdiastase  sichtbar;  diese  Verbauchung  war  durch  die  Harn- 
blase bedingt;  sie  lag  „wie  ein  Bruch"  über  dem  Schambein;  zugleich  bestand 
Hypospadie. 

Lichtheim  hat  einen  8jährigen  Knaben  mit  Schambeinspalte  beobachtet,  der 
bei  geschlossener  Harnblase  gleichwohl  eine  obere  subumbilikaJe  Exstrophie  von 
Blasenschleimhaut  und  trotz  einer  geschlossenen,  bis  zur  Glans  penis  iührenden 
Urethra  auf  dem  Rücken  des  Penis  eine  epispadische  Schleimhautrinne  zeigte. 
Der  obere  exstrophierte  Blasenanteil  war  hier  wie  eine  Urachuscyste  durch  epitheliale 
Wachstumsvorgänge  von  der  übrigen  Harnblase  abgeschieden.  Die  Erscheinung 
am  Penis  zeigte  eine  durch  ungenügende  Rückbildung  des  epithelialen  Septums 
dorsal  zustande  gekommene,  rinnenförmige,  also  atypische  Ausbreitung,  obwohl 
zugleich  in  typischer  Weise  eine  hypospadiär  gelagerte  Harnröhre  vom  gleichen 
Septum  gebildet  war.  So  deutete  Enderlen  Lichtheims  Befund  und  lehnte  seine 
Einreihung  unter  die  Zahl  der  Ektopien  ungespaltener  Harnblasen  ab. 

Küsters  bedeutsame  Beobachtung  bestand  darin,  daß  von  der  auf  3 — 4  cm 
klaffenden  Schamfuge  ein  von  weißlicher  „Narbe"  geschlossener,  etwa  3  cm  breiter, 
•4  cm  hoher  Spalt  sich  in  der  Bauchmuskulatur  aufwärts  tasten  ließ ;  von  da  ab  lief 
der  Spalt  kegelförmig  zu.  Inmitten  dieser  „Narbe"  sah  man  eine  unregelmäßige, 
bräunliche,  wulstige,  etwas  erhabene  Bildung,  die  mit  einem  vorgewölbten  Nabel 
Aehnlichkeit  hatte.  Nach  abwärts  zog  sich  eine  Narbenleiste  bis  auf  den  Penis- 
rücken  hin,  indem  sie  eine  seichte,  von  Schleimhaut  ausgekleidete,  rinnenförmige 
Vertiefung  seiner  oberen  Fläche  von  oben  her  überdeckte,  also  eine  Art  von 
Harnröhre  auf  dem  Rücken  des  Penis  herstellte.  Neben  dieser  Narbenleiste  lag 
an  der  Wurzel  des  Penis  jederseits  eine  trichterförmige  Vertiefung,  welche  mit 
Schleimhaut  ausgekleidet  zu  sein  schien,  in  welcher  gewöhnlich  Urin  stagnierte. 
So  konnte  man  daran  denken,  daß  die  Vertiefungen  mit  den  Harnwegren  in  offener 
Verbindung  stünden.  Die  Löcher  endeten  aber  blind  und  der  Harn  floß  nur 
sekundär  in  dieselben.  Die  obere  Wand  der  Harnröhre  war  sehr  dünn,  an  der 
Wurzel  des  Penis  war  eine  sehr  erhebliche  Striktur.  Ein  Cavum  vesicae  bestand 
hinter  der  Bandmasse,  welche  die  Symphyse  ersetzte.  Küster  deutete  diese  Er- 
scheinung —  gestützt  auf  eine  briefliche  Meinungsabgabe  von  Kölliker  —  als 
intrauterine  Heilung  einer  Blasennpalte.  Da  von  einer  Narbenbildung  in  der  Blase 
keine  Rede  ist,  läßt  Enderlen  für  den  Fall  Küsters  nur  die  Annahme  „einer 
Heilung",  d.  h.  einer  Verwachsung  der  Bauchspalte  und  den  sekundären  Ver- 
schluß der  epispadischen  Rinne  mit  erhabener  Narbenleiste  zu.  Am  besten  sei 
dieser  Fall  aber  wohl  in  einer  von  vornherein  vorhandenen  Hemmung  der  ge- 
hörigen Bauchdecken-  und  Beckenentwicklung  zu  erklären. 

Auch  in  Sonnenburgs  Fall  sollte  es  sich  um  die  intrauterine  Verheilung 
einer  Bauchspalte  handeln.  Ein  zweijähriges  Kind  wies  in  der  Gegend  zwischen 
Symphyse  und  Nabel  -  mit  Ausnahme  des  Schambergs  —  eine  „Geschwulst"  auf, 
welche,  bedeckt  von  weißem,  in  die  normale  Bauchhaut  übergehendem  „Narben- 
gewebe" zwischen  den  Bauchmuskeln  vorragte  und  als  „prolabierte"  Hariblase  an- 
gesprochen wurde.  Es  fehlte  ein  Nabel ;  indes  sah  man  seine  Insertionsstelle  in 
der  Gegend  des  oberen  Randes  der  Vorbauchung  (am  oberen  Blasenrand).  Die 


1)  Nach  Vrolik,  Tab.  ad.  Ul.  embryogen.  hom.  Tab.  XXX. 

2)  Morphol.  d.  Mißbild.  d.  Menschen  u.  d.  Tiere.  3.  Teil,  Abt.  1,  S.  70  u.  71 
(Literaturangaben). 
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Lücke  zwischen  den  Schambeinen  war  3  cm  weit;  sie  erschien  durch  eine  band- 
artige Gewebsmasse  ausgefüllt.  Die  Klitoris  war  gespalten,  die  kleinen  Scham- 
lippen waren  fast  normal,  die  großen  weit  seitwärts  gelegen.  Vagina,  Uterus  und 
Urethra  waren  gut  ausgebildet,  der  Blaseninnenraum  ohne  Veränderung,  ihre 
Sphinkter  intakt.  Es  lag  eine  total  nach  vorn-außen  verlagerte  Blase  vor,  „über 
der  sich  die  gespaltenen  Bauchdecken  durch  Vernarbung  intrauterin  geschlossen 
hatten",  wie  Sonnenburg  annahm. 

Die  Meinung,  daß  es  sich  in  den  oben  genauer  dargestellen  Fällen  um 
intrauterin  geheilte  Spaltblasen  handelte,  wurde  von  Möricke  und  Kaufmann 
geteilt. 

Enderlen  zitiert  weiterhin  eine  Beobachtung  von  Robinson,  der  eine  un- 
vollständige Blasenektopie  gesehen  hatte.  Die  Musculi  recti  divergierten  vom 
Nabel  aus,  die  Symphysis  fehlte,  an  ihrer  Stelle  fand  sich  nur  fibröses  Gewebe. 
Die  Klitoris  war  gespalten,  Blase  und  Urethra  erschienen  intakt. 

Im  Falle  der  33  Jahre  alten  Kranken  von  Waldstein  lag  die  Harnblase 
nach  Art  eines  Kugelsegmentes  in  der  von  einer  feinen  Hautfläche  überdeckten 
Bauchspalte  vor.  Nach  oben  hin  wurde  diese  Haut  derber  (Nabel!).  Die  Klitoris 
war  geteilt,  die  großen  Labien  divergierten  gegen  die  Schamlippen  hin.  Unmittelbar 
unter  der  Klitoris  lag  die  Harnröhrenöffnung,  die  sich  in  Form  einer  Rinne  noch 
lern  weit  gegen  die  Vagina  hinzog1).  Abgesehen  von  dieser  unvollkommen  ge- 
schlossenen hypospadiären  Harnröhre  lag  hier  eine  Ectopia  vesicae  vor;  die  ge- 
deckte Spaltbildung  in  der  Bauchwand  sprach  Waldstein  als  Hemmungsbildung  an. 

Möller  hat  ein  neugeborenes  Mädchen  mit  Schambein-  und  Bauchmuskel- 
diastase  gesehen.  In  der  Gegend  des  sonstigen  Schamberges  bemerkte  man  eine 
geschwulstartige  Vorragung  in  der  Größe  eines  halben  Apfels;  von  hier  aus  zog 
sich  ein  schmaler  roter  Streifen  bis  zur  Vulva.  Die  Klitoris  war  gespalten.  Zwischen 
ihren  Hälften  lag  der  Eingang  zur  Harnröhre. 

Schickeles  Beobachtung  gelang  an  einer  jungen  Gebärenden  mit  Symphysen- 
spalte.  Zwischen  den  Schambeinen  fand  sich  ein  elastisches  Band.  Der  Möns 
veneris  war  in  zwei  wulstigen  Hälften  ausgebildet.  Die  großen  Schamlippen  diver- 
gierten nach  oben,  die  Klitoris  war  geteilt.  In  der  Rektusdiastase  lag  unter  der 
Haut  die  Harnblase  palpabel  vor. 

In  Neüge'bauers  Fall  handelte  es  sich  um  einen  neugeborenen  Knaben  mit 
einem  „Nabelschnurbruch"  und  einem  epispadischen  Penis  ohne  Exstrophie  der 
Harnblase,  aber  mit  Pelvis  fissa.  Der  „Bauchbruch''  war  bedeckt  von  einer  dunkel- 
braunen narbigen  Haut  ohne  Spur  der  Nabelinsertion. 

Die  Beobachtung  von  Kouwer  betraf  eine  Frau.  Ueber  der  gespaltenen 
Symphyse  fand  sich  eine  rote  Stelle,  die  nach  der  Ausschneidung  und  Unter- 
suchung als  Blasenschleimhaut  angesprochen  wurde.  Sie  stand  durch  einen 
dünnen,  soliden  Bindegewebsstrang  mit  der  Harnblase  in  Verbindung;  diese  erwies 
sich  als  geschlossen  und  lag  zwischen  den  klaffenden  Becken-  und  Bauchmuskel- 
anteilen. 

Im  ganzen  und  großen  ließen  also  alle  diese  Fälle  eine  geschlossene 
Blase  vorgelagert  zwischen  die  Diastase  der  geraden  Bauchmuskeln 
und  der  Schambeine  erkennen.  Enderlen  hat  auch  diese  merk- 
würdigen Befunde  embryologisch  und  am  Plattenmodell  zu  klären 
versucht,  wobei  ihm  die  Rekonstruktion  eines  menschlichen  Embryos 
mit  35  mm  Nacken-Steißlänge  sehr  zu  statten  kam,  bei  dem  eine  Bauch- 
spalte mit  geschlossener  Blase  vorlag.  Der  Sinus  urogenitalis  war 
dabei  kaudal  eröffnet,  der  Genitalhöcker  gut  entwickelt.  Irgendeine 
Verkümmerung  der  vorderen  Blasenwand  lag  nicht  vor.  Zur  Deutung 
dieser  Verhältnisse  greift  Enderlen  auf  das  Stadium  eines  9  mm- 
Embryos  zurück,  in  welchem  es  bereits  zur  Ausbildung  einer  Blase 
gekommen  ist  bei  gleichzeitig  vorhandener  Kloakenmembran  (Epithel- 
leiste); reicht  diese  Kloakenmembran  an  der  vorderen  Bauchwand 
hinauf  nabelwärts,  vielleicht  unter  dem  Einfluß  begünstigender  Momente 
weiter  nabelwärts  als  normal,  so  ist  die  Möglichkeit  gegeben,  daß  an 
Stelle  eines  Schwundes  des  Epithels  unter  Eintritt  normaler  Ver- 

1)  Eine  ähnliche  Hypospadie  der  weiblichen  Harnröhre  mit  rinnenartiger 
Fortsetzung  in  den  lntroitis  vaginae  hat  Kermaüner  im  3  Teil,  2.  Abt.,  S.  284 
Fig.  164  dieser  Morphologie  der  Mißbildungen  wiedergegeben. 
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hältnisse  eine  Eröffnung  (Aufteilung)  in  demselben  stattfindet,  und 
die  Bauchspalte  ist  fertig;  in  ihr  wird  alsdann  die  normal  gebildete 
geschlossene  Harnblase  erscheinen.  Ventral  und  zu  den  Seiten  der 
Blase  (zum  Teil  auch  des  Sinus  urogenitalis)  fehlt,  wie  schon  erwähnt, 
die  Bauchwand,  es  ist  also,  wie  auch  die  Horizontalschnitte  zeigen, 
das  Cavum  peritonei  hier  nicht  abgeschlossen.  Bei  der  Persistenz 
dieser  Verhältnisse  müßten  die  Eingeweide  bei  der  Geburt  frei  vor- 
liegen; verklebt  aber  die  Blase  mit  den  Rändern  der  Bauchspalte,  dann 
ist  ein  Abschluß  erzielt,  ein  Verhältnis,  wie  es  in  den  publizierten 
Fällen  vorliegt.  Von  den  Rändern  der  Bauchspalte  schiebt  sich  nach 
Verklebung  und  Verwachsung  der  Blase  mit  denselbem  das  Epithel 
auf  die  ventrale  Blasenwand  vor  und  deckt  dieselbe,  daher  das  narben- 
ähnliche Aussehen;  oder  es  verwachsen  die  Ränder  einer  sehr  schmalen 
Bauchspalte  direkt  miteinander  und  es  liegt  dann  die  Blase  hinter 
einem  dünnen  Teil  der  Bauchwand,  einer  Narbe. 

Die  Annahme  der  intrauterinen  Heilung  einer  primären  Spaltblase 
ist  damit  durchaus  hinfällig  geworden. 

Gleichwohl  muß  auch  berücksichtigt  werdeD,  was  Fk.  v.  Winkel  so  sehr 
aufgefallen  war,  obschon  er  die  „Ektopie  der  ungespaltenen  Blase"  in  Gegensatz 
zur  Bxstrophie  der  gespaltenen  gestellt  hatte,  nämlich,  daß  einige  Fälle  eine  nach 
außen  liegende,  beschränkte  Schleimhautzone  zeigten,  welche  jener  der  geschlossenen 
Blase  mikroskopisch  glich.  Soweit  dies  im  Falle  Lichtheims  als  obere  subumbilikale 
Blasen-  oder  Urachusexstrophie  nach  Abschluß  des  unteren  Blasenanteils  zu  er- 
klären war,  braucht  den  obigen  Ausführungen  nichts  hinzugesetzt  zu  werden. 
Allein  die  Erscheinungen  am  Penisrücken  im  Fall  Lichtheims  und  in  dem 
von  Küster  und  das  Schleimhautfeld  in  der  Sympbysengegend  im  Fall  von 
Koüwer  könnten  doch  immer  wieder  der  Vermutung  einer  intrauterinen  Unregel- 
mäßigkeit Raum  geben.  Eine  solche  bestand  auch  sicher  in  der  Art,  wie  sich  die 
Epithelplatte  des  Genitalhöckers  zur  Harnröhre  differenzierte;  bei  den  topo- 
graphischen Verschiebungen  solcher  Fälle  gehört  wohl  auch  der  Schleimhautfleck 
bei  der  Patientin  Kouwers  zu  den  epispadischen  Erscheinungen;  und  für  sie 
gelten  die  Erklärungen,  welche  Enderlen  über  ganz  gleichwertige  Befunde  in  den 
Fällen  von  Lichtheim  und  Küster  abgegeben  hat.  Von  einer  Heilung  nach 
primärer  Berstung  des  Urinairohrs  oder  der  Blase  kann  hier  nie  und  nimmer  die 
Rede  sein. 

Analog,  wenn  auch  nicht  ganz  identisch  mit  den  Fällen  von  Stoll,  Möller, 
Lichtheim,  Küster,  Sonnenburg,  Waldstein,  Robinson  usw.,  sind  auch  die 
von  Kermauner  angeführten  Fälle,  welche  Hartje  und  er  selbst  mitgeteilt  haben. 
Hier  ist  es  infolge  Persistenz  des  Exocölomraumes,  d.  h.  infolge  eines  ausgedehnten 
Bauerbruches  nicht  zur  Bildung  von  Bauchdecken  gekommen.  Die  geschlossene 
Blase  lag  also  gewissermaßen  in  den  —  bruchartig  erweiterten  —  Nabelstiel  hinein 
entwickelt  vor  und  war  ventral  nur  von  einer  Amnion-Serosa-Hülle  bedeckt. 

Dystopie  der  Harnblase.  Erworbene  Dystopie,  wenigstens  eines 
Teiles  der  Harnblase,  z.  B.  in  Bruchsäcke  hinein  oder  mit  einem  Gebärmutter- 
vorfall  nach  hinten  und  unten  sind  als  Vorkommnis  nicht  zu  bezweifeln.  Es 
fragt  sich  aber,  ob  man  auch  von  einer  angeborenen  Dystopie  der  Harn- 
blase sprechen  darf. 

Abgesehen  von  den  hochstehenden,  weit  gegen  den  Nabel  hinaufreichenden 
Blasen,  wie  sie  im  Kindesalter  noch  vorkommen  können  oder  wie  sie  für  die 
Ectopia  vesicae  charakteristisch  sind,  kennt  die  Klinik  eine  „intraligamentäre 
Harnblase".  Kermauner  sagte  darüber  unter  Hinweis  auf  Fälle  von  Nägele, 
Ziegenspeck,  Tandler,  Wolff,  Natanson- Zinner,  Stadler,  Diehl,  Vogt 
u.  a  •  „Die  Blase  liegt  so  tief  und  ist  so  ausschließlich  mit  der  Scheide  ver- 
bunden, daß  ihre  Füllung  eine  Verlagerung  des  Scheidenteiles  der  Gebärmutter 
nach  hinten  und  oben,  bei  der  Geburt  ungünstige  Einstellung  des  vorliegenden 
Teiles  zur  Folge  hat  ....  Anatomische  Befunde  liegen  noch  nicht  vor.  In  einigen 
Fällen  scheint  es  sich  um  intraligamentär  entwickelte  Divertikel  der  Blase 
gehandelt  zu  haben ;  in  anderen  vielleicht  um  abnorme  Excavatio  vesico-uterina.  — 
Bei  angeborenem  Gebärmuttervorfall  braucht  keine  Dystopie  der  Blase  vorhanden 
zu  sein.«    (Halban-Seitz,  Biol.  u.  Pathol  d.  Weibes,  Bd.  III,  1924,  S.  510.) 
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Im  Anschluß  daran  möchte  ich  auf  ein  anderes  seltenes  Vorkommnis  hin- 
weisen, nämlich  auf  eine  Bückwärtslagerung  des  Blasenscheitels  bei  bestehendem 
Ligamentum  rectovesicale.  Man  hat  dieses  Band  als  einen  Ueberrest  früh  fetaler 
Beziehung  zwischen  Kloake  und  Darmrohr  anzusehen ;  im  Fall  des  weiblichen 
Geschlechtes  geht  es  stets  mit  Fehlbildungen  der  inneren  Genitalien  einher ;  jedoch 


Fig.  154.  Blick  von  oben  in  den  unteren  Abdominalraum  mit  seinen  Ein- 
geweiden und  dem  Ligamentum  rectovesicale.  (Nach  Dalla  Eosa)  VI  5.  Lenden- 
wirbel und  Darmbein,  Fls  Flexura  sigmoidea,  Vu  Harnblase,  PV  Ligam.  recto- 
vesicale, R  Eectum,  0  Ovarien,  C  Corpus  uteri  zweigeteilt,  T  Tuben,  Lt  Ligam. 
teres. 

ist  es  nicht  Ursache  dieser  Bildungshemmung.  Es  dürfte  auch  nicht  die  Ursache 
einer  Eückwärtsdystopie  des  kranialen  Blasenteils  sein ;  sondern  die  ganze  Lage 
und  Ausgestaltung  der  Beckenorgane  samt  dem  persistierenden  Ligamentum  recto- 
vesicale müßte  als  koordinierte  Entwicklungsstörung  aufgefaßt  werden. 


Wiederholt  ist  in  den  vorigen  Abschnitten  davon  die  Rede  ge- 
wesen, daß  bei  Unregelmäßigkeiten  im  Blasenverschluß,  ja,  in  der 
Abtrennung  und  Heraushebung  der  Harnblase  aus  dem  Kloakenzustand 
neben  den  Erscheinungen  von  Unterentwicklung  auch  solche  von 
Ueberentwicklung  gefunden  werden.  Abgesehen  davon  kommt  es 
aber  mitunter  manchmal  aus  „örtlicher  Uebertreibung"  des  Wachs- 
tums zu  sog.  „Riesenharnblasen"  (Vesicae  giganteae). 

Wir  möchten  unter  dem  Begriff  der  Eiesenharnblase  hier  nicht  nur  die  völlig 
vom  Darm  und  den  Geschlechtswegen  abgeteilte,  also  in  ihrer  genetisch-topo- 
graphischen Beziehung  richtig  angeordnete  Vesica  urinaria  verstehen,  sondern  auch 
solche  Fälle,  in  denen  mehr  oder  weniger  der  Kloakenzustand  ausgesprochen  war. 
Ein  Beispiel  für  jene  Art  hat  jüngst  Kobayashi,  für  diese  Art  Herm.  Angerer 
veröffentlicht. 

Die  Fülle  der  Mitteilungen  solch  großer  Blasen  ist  erstaunlich. 
Magenau  wie  Hertz  haben  jeweils  mehrere  Dutzend  Fälle  zu- 
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d)  Hyperplasie  der  Harnblase. 


Riesenharnblase. 
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Fig.  155.  Auftreibung  des  fetalen  Bauches 
durch  eine  Riesenharnblase.    (Nach  Westphal.) 


sammenstellen  können.  Diese  große  Anzahl  mag  mit  der  klinischen 
Bedeutung  jener  Vorkommnisse  zusammenhängen.  Sie  können  nämlich 
ein  absolutes  Geburts- 
hindernis darstellen.  In 
Angerers  Fall  beispiels- 
weise enthielt  die  Riesen- 
harnblase etwa  3  Liter 
einer  angeblich  urinösen 
Flüssigkeit,  als  sie  im 
zweiten  Akt  des  Geburts- 
dramas bei  der  Exente- 
ration  des  fetalen  Leibes 
angeschnitten  wurde,  nach- 
dem im  ersten  Akt  ein 
Geburtshelfer  beim  ver- 
geblichen Extraktionsver- 
such der  äußerst  kräftigen, 
53  cm  langen  Frucht  mit 
der  Zange  den  Kopf  ab- 
gerissen hatte.  Diese  große 
Ansammlung  von  Flüssig- 
keit in  dem  blasigen  Ge- 
bilde, sei  es  nun  in  der 
Vesica  urinaria,  sei  es  in 
einer  erweiterten  Kloake, 
hat  von  je  die  Hauptauf- 
merksamkeit auf  sich  ge- 
zogen und  zu  dem  nahe- 
liegenden Schluß  geführt, 
daß  ein  Hindernis  für  die 
Austreibung  des  „Fetal- 
harns" in  solchen  Fällen 
bestanden  habe.  Und  da 
man  in  der  Tat  zahlreiche 
Beobachtungen  machen 
konnte,  bei  denen  Blasen- 
ausgang oder  Urethra  an 
ein  oder  der  anderen 
Stelle  verlegt  oder  ge- 
knickt oder  durch  Falten- 
bildung verschlossen  oder 
doch  nicht  wünschenswert 
frei  erschien,  so  führte 
man  die  Harnstauung  als 
ursächliches  Moment  in 
die  Betrachtung  dieser  Er- 
scheinung ein.  Ja,  solche 
Vorkommnisse  waren  es, 
welche  der  Berstungs- 
theorie     der  Spaltblase 

einen  gewissen  gesicherten  Hintergrund  geben  sollten.  Freilich  weiß 
Enderlen  eine  ganze  Reihe  von  Fällen  hoch-  und  höchstgradiger 
Blasenektasien  aus  dem  Schrifttum  und  eine  eigene  Beobachtung 


Fig.  156.  Ansicht  eines  etwa  100  Tage 
alten  menschlichen  Embryos  mit  Riesenkloake. 
(Nach  Ucke.) 
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mitzuteilen  (Allen,  Walther,  Müller,  Schwyzer,  B.  Wolff, 
Loewy,  Michelmann,  Ransom),  in  denen  trotz  stärkster  Stauungs- 
beanspruchung keine  Blasenberstung  eingetreten  war.  Nur  Schatz 
und  Simpson  sollen  Berstung  beobachtet  haben. 

Kermauner,  der  zum  Vergleich  des  Phänomens  der  Riesen- 
harnblase die  übergroßen  Kloakenbildungen  heranzog,  wies  darauf 
hin,  daß  die  Gestalt  der  Blase  sehr  eigenartig  sei,  so  daß  von  einer 
einfachen  Erweiterung  nicht  gut  gesprochen  werden  könnte.  Wolff 
beschreibt  zwei  Säcke,  die  in  der  Mitte  in  breiter  Verbindung  stehen. 
Merz  spricht  von  konischer  Erweiterung  des  Urachus  nach  unten. 
Wolcynski  erwähnt  ein  Divertikel,  in  welches  der  gansfederkiel- 
dicke  linke  Harnleiter  mündete;  rechts  fehlte  die  Niere  und  der  Harn- 
leiter. Vogt  sah  einen  fingerdicken  Blindsack  gegen  den  Nabel  zu, 
B.  Hertz  jederseits  Divertikel  an  der  Harnleitermündung,  sowie 
große  Aussackung  nach  dem  Damm  hin.  Bei  Depaul  war  die  Blase 
dreieckig,  bei  Michelmann  kleeblattförmig;  Rose  sah  an  der  zoll- 
dicken Blasenwand  zahlreiche  Divertikel;  auch  war  die  Blase  auf- 
fallend nach  rechts  entwickelt;  M.  B.  Freund  und  Moreau  fanden 
mehrere  Divertikel,  Mutach  eine  starke  Erweiterung  der  Pars  pro- 
statica  urethrae.  Bei  Stadler  erschien  die  Blase  vierzipflig,  je  eine 
große  Bucht  nach  unten,  nach  beiden  Seiten  und  zum  Nabel  hin;  die 
seitlichen  lagen  intraligamentär.  Gegen  Ueberfüllung  und  passive 
Dehnung  spricht  weiter  noch  der  von  mehreren  Autoren  (z.  B.  Ahl- 
feld) betonte  Umstand,  daß  die  große  Blase  ganz  auffallend  schlaff 
war,  also  nicht  unter  Druck  stand,  und  daß  ferner  sehr  dünnwandige, 
muskelfreie  Teile  der  Wand  nie  besonders  für  sich  ausgebaucht 
waren. 

Stellenweise  wird  die  Wand  als  außerordentlich  dünn  beschrieben; 
selbst  Berstung  ist  beobachtet  (Simpson);  andere  Stellen  sind  5 — 7  mm 
dick  und  mehr  (M agenau  9  mm ;  Oehler,  Moreau  und  Schaefer 
1  cm ;  Stadler  1,5  cm).  Lefour  sah  die  Blase  mehr  nach  rechts 
entwickelt,  hier  auch  dickwandiger,  Arnold  u.  a.  die  kaudalen  Ab- 
schnitte verdickt,  die  kranialen  verdünnt,  selbst  durchscheinend;  bei 
Goebrl  war  die  linke  Hälfte  dickwandig,  hier  auch  die  Harnleiter- 
mündung weiter.  In  anderen  Fällen  ist  die  ganze  Wand  übermäßig 
dick  befunden  worden  (Pels-Leusden,  Tomatschew  u.  a.). 

Die  Hauptmasse  der  Wandverdickung  stellt  die  Muskelschicht; 
viele  Autoren  sprechen  von  Trabekeln  an  der  Innenfläche,  auch  von 
starker  Gefäßentwicklung.  Stadler  gebraucht  sogar  den  (übrigens 
unrichtigen)  Ausdruck  „Myomatosis  vesicae".  Die  Schleimhaut  war 
meist  dünn,  glatt;  doch  berichten  einzelne  von  dickem  Plattenepithel, 
das  zum  Teil  umschrieben  in  dicken  verhornten  Lagen  zu  finden  war 
und  der  Schleimhaut  ein  warziges,  gekörntes  Aussehen  gab  (Lewy, 
Neumann,  Stadler). 

Besonderen  Wert  legt  Kermauner  auf  die  große  Verschieden- 
heit in  der  Angabe  über  die  Oertlichkeit  der  Harnleitermündungen; 
hier  herrscht  oft  große  Asymmetrie,  was  besonders  bei  ausgedehnten 
Kloakenbildungen  zu  bemerken  ist  (Hecker  und  Buhl,  Westphal, 
Neumann,  Tiedemann,  Lefour  und  Wagner).  Waldstein  sah 
in  einem  solchen  Fall  das  Ligamentum  interuretericum  in  sagittaler 
Richtung  angeordnet.  Ungemein  häufig  ist  eine  Ungleichheit  der 
Harnleitermündungen,  ebenso  der  Harnleiterlichtungen  und  der  Harn- 
leiterlängen, wie  z.  B.  gerade  der  Fall  Angerers  sehr  schön  zeigte. 


Riesenharriblase. 
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Besonders  beachtenswert  ist  der  von  Kobayashi  und  von  Stern- 
berg untersuchte  Fall.  Er  ließ  eine  geradezu  elephantiastische  Aus- 
bildung nicht  nur  der  beträchtlich  dicken  Harnblasenwand,  sondern 
auch  der  Ureteren,  der  Bauchdecken  und  des  Enddarms  erkennen 
(Fig.  155).  Dabei  war  —  das  sei  ausdrücklich  bemerkt  —  die  Harn- 
röhre, wie  der  Darmausgang  frei  von  Hindernissen. 

Daß  in  diesen  Fällen  die  ungewöhnliche  Flüssigkeitsmenge  im  Blasen-  und 
Kloakenraum  nicht  auf  fetale  Harnstauung  bezogen  werden  kann,  schloß  Ker- 
mauner auch  aus  einem  Befund,  den  Maresch  1896  in  Prag  bei  einem  totgeborenen 
Knaben  erhoben  hatte.  Die  Nieren  dieser 
Frucht  zeigten  Verödung  bzw.  Schwund  der 
Nierenbecken,  gleichwohl  bestand  eine  Riesen- 
harnblase; übrigens  war  auch  in  diesem  Fall 
die  Harnröhre  frei.  Auch  Rollet  soll  eine 
analoge  —  nicht  veröffentlichte  —  Beobach- 
tung gemacht  haben. 

Schließlich  sind  von  größter  Be- 
deutung die  Mitteilungen  von  Shat- 
tok,  Rob.  Meyer  und  Ucke  über 
Beobachtungen  relativ  riesiger  Kloa- 
kenbildungen bei  so  jungen  Feten, 
daß  an  eine  Nierensekretion  als  Ur-. 
sache  der  Flüssigkeitsansammlung  gar 
nicht  gedacht  werden  kann. 

Aus  all  diesen  Umständen  schließt 
Kermauner,  daß  hier  das  Resultat 
eines  örtlich  manchmal  ungleich- 
mäßigen, im  ganzen  aber  hyperplasti- 
schen Wachstums  der  Wand  dieser 
Hohlorgane  vorliegt.  Freilich  die  Ur- 
sache dieses  Wachstums,  das  z.  B.  im 
Fall  von  Sternberg  und  Koba- 
yashi segmental  aufgetreten  ist,  blieb 
unklar. 

Uebrigens  muß  die  Riesenharn- 
blase nicht  den  Tod  ihres  Trägers 
herbeiführen.  Es  sind  solche  Menschen 
am  Leben  geblieben  (Kermauner, 
BLUM,  FORDYCE  und  CAPON).  Fig.  157.  Elephantiastisch  ge- 

Bei  den  obigen  Ausführungen  über  die     furchte   Bauchhaut   eines  Neuge- 
Harnblase  ist  auch  eine  Beobachtung  von     borenen  mit  Hyperplasie  der  Harn- 
Pels-Leusden  zitiert  worden.  Das  veranlaßt     blase  und  des  Enddarmes.  (Nach 
zu  der  Bemerkung,  daß  es  sich  da  um  etwas  Kobayashi.) 
andere  Verhältnisse  der  ebenfalls  sehr  muskel- 
starken Blase  handeln  dürfte.  Der  von  Pels- 

Leusden  beschriebene  Fall  gehört  in  eine  Gruppe  von  Beobachtungen,  welche 
in  erster  Linie  durch  mehr  oder  minder  koordinierte  Defekte  in  der  Muskulatur 
der  Bauchdecken,  ja  auch  des  Rückens  ausgezeichnet  sind  (Lit.  Stumme). 
Binder  hat  im  Kapitel  der  Morphologie  der  Mißbildungen  der  Muskulatur  diese 
Verhältnisse  eingehend  besprochen  und  z.  B.  einen  Fall  von  Osler  (Fig.  16  u.  17 
S.  63  dieses  Bandes)  abgebildet.  Wenn  hier  doch  noch  auf  die  Mitteilungen  von 
Parker,  Guthrie,  Osler,  Stumme  und  Pels-Leusden  hingewiesen  wird,  so  ge- 
schieht das  wegen  der  Eigentümlichkeit  des  Harnblasenbefundes  in  ihren  Fällen, 
welche  übrigens  nur  einen  Teil  der  gesammelten  Beobachtungen  von  kongenitalem 
Bauchmuskeldefekt  darstellen.  Aber  gerade  in  diesen  wenigen  Fällen  war  die 
Harnblase  nach  Lage,  Form,  Größe  und  Wandstärke  auffallend  anders  als  ge- 
wöhnlich. Sie  erhob  sich  zum  großen  Teil  aus  dem  Becken  in  die  Bauchhöhle, 
war  mit  der  im  übrigen  dünnen  Bauchwand  verwachsen,  lief  nach  oben  spindelig 
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spitzbogenartig  oder  eiförmig  zu.  Einen  Urachus  scheint  nur  Stumme  haben  fest- 
stellen zu  können,  im  übrigen  reichten  die  Harnblasen  bis  an  den  flach-dellen- 
förmigen  Nabel  heran.  Ihre  Wand  war  verdickt,  zweifellos  hypertrophisch.  Ab- 
gesehen davon  fand  sich  Ureterhyperplasie  und  -Dilatation,  Hydronephrose,  bei 
Pels-Leusden  Dystopie  einer  Niere,  bei  Parker  in  der  Spitzengegend  des  Tri- 
gonum  Lieutaudii  eine  ungewöhnliche  enge  Verbindung  mit  der  Rektalwand.  Bei 
fast  allen  Patienten  fehlte  es  auch  an  der  typischen  Ortsverlagerung  der  Hoden. 
Der  charakteristische  Befund  ist  aber  in  all  diesen  Fällen  der  Defekt  der  unteren 
Segmente  der  Musculi  recti  bei  anscheinend  erhaltenem  und  richtig  angeordnetem 
Aponeurosensystem.  Infolge  davon  konnte  man  die  Bauchorgane,  eventuell  auch 
die  hochstehende  Harnblase,  leicht  durch  die  Abdominalwand  tasten ;  auch  wurden 

die  Bauchdecken  vom  Druck  der  Eingeweide 
übermäßig  nach  außen  gedrückt.  Ferner 
fanden  sich  in  der  Gegend  der  vorderen 
Bauchwand  oft  merkwürdige,  manchmal 
nicht  verstreichbare  Falten  (Fig.  158). 

Ueber  die  Deutung  dieser  noch  reich- 
lich unklaren  Zusammenordnung  verschie- 
dener Mißbildungen  verbreitet  sich  Binder 
an  anderer  Stelle  Hier  sei  nur  erwähnt,  daß 
man  die  eigenartigen  Blasen  Verhältnisse  als 
Folgen  vikariierender  Hypertrophie  wegen 
des  Mangels  einer  gehörigen  Bauchpresse 
angesprochen  hat.  Infolge  der  mangelhaften 
Entwicklung  der  Bauchpresse  werde  die 
Harnblase  ungenügend  entleert;  das  führe 
erst  zur  Hypertrophie,  dann  zur  Dilatation 
und  Insuffizienz  der  Blase,  der  Ureteren  und 
schließlich  zur  mächtigen  Hydronephrose 
(Pels-Leusden).  Stumme  wollte  die  Ver- 
änderung des  Harnapparates  als  Fol^e  einer 
primären  Abflußhinderung  durch  einen  (hypo- 
thetischen) Harnröhren  Verschluß  ansprechen 
und  dann  als  Ursache  einer  Druckatrophie 
der  Bauchmuskeln  bezichtigen.  Diese  Er- 
klärung ist  sicher  falsch.  Wahrscheinlich 
trifft  auch  hier  Kermauners  Deutung  zu, 
nämlich  die  Annahme  einer  primären,  aktiven 
Wachstumsstörung  —  hier  der  Harnblase 
und  der  Ureteren,  dort  der  Bauchwand. 
Wie  weit  sich  beide  als  Folgen  einer  Störung 
betrachten  lassen,  ist  allerdings  noch  nicht 
ersichtlich;  daß  aber  kein  einfacher,  örtlich  umschriebener  Vorgang  in  Frage 
kommen  kann,  darauf  deutet  meines  Erachtens  die  systematische  Fehlbildung  hin. 
welche  manchmal  noch  von  anderen,  im  Sinn  gehemmter  Entwicklung  zu  be- 
urteilenden Fehlern,  wie  Nierendystopie,  Darmanlagerung  am  Blasengrund)  etc.. . 
begleitet  war. 

e)  Verdoppelung  der  Harnblase  und  ,, Doppelblase". 

Unter  Verdoppelung  der  Harnblase  hat  man  sich  jenes 
seltene  Vorkommnis  vorzustellen,  bei  dem  im  ausgeprägten  Fall  unter 
der  führenden  Entwicklungsstörung  einer  sog.  hinteren  Duplizität,  also 
einer  Verdoppelung  des  hinteren  Abschnittes  der  Körperachse  auch 
2  Urogenitalsysteme  angelegt-  sind.  2  Harnblasen  mit  4  Harnleitern, 
2  Harnröhren  und  2  Urachusbildungen  ergeben  sich  in  reinen  Fällen. 
Zwischen  der  äußerlich  erkennbaren  Verdoppelung  und  der  scheinbar 
einfachen  Anlage  können  sich  die  Grenzen  verwischen,  je  enger  die 
Doppelbildung  sich  selbst  benachbart  liegt.  Da  nach  einem  Grund- 
gesetz der  Lehre  von  den  Doppelbildungen  (als  Entwicklungsstörung) 
im  symmetrischen  oder  asymmetrischen  Verwachsungsfall  stets  die 
homologen  Organe  und  Organgewebe  verschmelzen,  kann  es  wohl  vor- 
kommen, daß  die  zwei  Anteile  einer  Blasenverdoppelung  mehr  oder 


Fig.  158.  Falten  der  Bauch- 
haut eines  Kindes  mit  kongenitalem 
Bauchmuskeldefekt ,  Hypertrophie 
und  Dilatation  der  Harnblase  und 
der  Ureteren.    (Nach  Guthrie.) 
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weniger  verwachsen  —  ganz  analog  den  weitgehenden  Möglichkeiten 
einer  Reihe,  welche  etwa  von  einer  unzweifelhaften  Duplicitas  anterior 
mit  4  bzw.  3  Armen  zu  einer  wahren  Dicephalusbildung  mit  nur 
2  Armen,  dann  zu  einer  Verschmelzung  der  Dicephalie,  zu  einer  erst 
hochgradigen  und  dann  kaum  mehr  erkennbaren  Diprosopie  führt.  Im 
Fall  der  fraglichen  Harnblasenverdoppelung,  welche  systematisch  erst 
noch  zu  studieren  und  zu  analysieren  wäre,  würden  die  Ureterverhält- 
nisse  ein  brauchbares  Leitband  darstellen.  Die  4  Harnleiter  dürften 
natürlich  nicht  als  2  Ureteres  duplices  erscheinen;  ihnen  müßten  stets 
mehr  oder  weniger  zwei  Urachusbildungen  und  2  Trigona  vesicae  ent- 
sprechen —  auch  wenn  von  den  Ureteren  zwei  oder  einer,  wie  im 
Fall  JüTTiNGS,  in  ein  divertikelartiges  Nebenfach  der  Blase  mündeten, 
•jedenfalls  kann  die  Anwesenheit  von  4  Harnleitern  die  Anregung  geben, 
der  Spur  nachzugehen,  ob  nicht  ein  echter  Verdoppelungsfall  vorliegt. 

Im  übrigen  sei  hier  auf  die  Darstellung  der  Verdoppelung  in  den 
Kapiteln  über  die  Mißbildungen  der  Geschlechtorgane  des  Weibes,  wie 
des  Mannes  verwiesen !  Dort  spielt  wegen  der  klinischen  Umstände 
die  Verdoppelung  eine  bedeutendere  Rolle,  als  bei  den  Harnorganen. 

Der  Begriff  „Doppelblase"  macht  zunächst  eine  Entwirrung 
der  Benennungen  nötig.  Dieser  Name  ist  verhängnisvoll,  weil  man 
ihn  für  ganz  verschiedene  Bildungen  angewendet  hat.  So  sprach  man 
früher  von  „Doppelblase",  wenn  man  nur  die  Erscheinung  einer  ge- 
räumigen abwegigen  Aussackung  der  Harnblase,  also  eine  Blasentasche 
oder  einDiverticulum  vor  sich  hatte.  Heute  wird  der  Begriff  der, .Doppel- 
blase" von  dem  einen  anerkannt  (Enderlen,  Blum),  von  anderen  ver- 
worfen (Kermauner).  So  teilt  z.B.  Blum  ein  in  „Doppelblase" 
(Vesica  duplex)  und  in  „geteilte  Blase"  (Vesica  bipartita). 
Jene  ist  nach  ihm  charakterisiert  durch  das  Vorhandensein  zweier 
Blasenhohlräume,  deren  jeder  mindestens  einen  Ureter  und  einen  eigenen 
Zugang  zu  der  gemeinsamen  Urethra  oder  zu  getrennten  Harnröhren  be- 
sitzt. Die  äußere  Konfiguration  entspreche  einer  durch  tiefe  Einziehung 
erkennbaren  Halbierung  oder  Verdoppelung  der  Harnblase.  Diese,  die 
„geteilte  Blase"  (Vesica  bipartita)  sei  dadurch  gekennzeichnet,  daß  die 
Blase  in  ihrer  äußeren  Gestalt  unverändert  und  normal  erscheine, 
während  ihr  Hohlraum  durch  ein  mehr  oder  weniger  vollständiges 
Septum  in  zwei  Kammern  geschieden  sei.  Das  Septum  teile  die  Harn- 
blase in  eine  linke  UDd  rechte  Kammer.  Blum  erwähnt  auch  die 
Annahme,  daß  die  beiden  Kammern  durch  ein  mehr  frontales  Septum 
hintereinander  liegen  könnten.  Dies  darf  aber  nur  für  den  Fall  einer 
allmählichen  Verdrehung  der  Harnblase  angenommen  werden,  so  daß 
aus  den  ursprünglichen  seitlichen  zwei  hintereinander  liegende  Kammern 
wurden,  deren  jede  einen  Ureter  (bzw.  einen  Ureter  duplex  oder 
fissus)  empfangen  müßte. 

Kermauner  trifft  sicher  das  Richtige,  wenn  er  sagt,  man  müsse 
bei  Beurteilung  solcher  Befunde  vom  Ureter  ausgehen,  nicht  von  der 
Blase.  Jedenfalls  liegt  keine  Bipartition.  sondern  eine  Divertikel- 
bildung  vor,  sobald  beide  Harnableitungen  aus  der  Niere  in  eine 
Kammer  fließer,  wenn  auch  daneben  ein  mehr  oder  weniger  starkes 
Septum  —  ohne  äußere  Beeinflussung  der  Harnblasengestalt  —  eine 
zweite  Kammer  im  Blasenraum  abgrenzt. 

Bipartition  und  Tripartition  der  Harnblase,  ebenso  wie  Divertikel- 
bildungen  fallen  nicht  in  die  Betrachtung  dieses  Kapitels,  sondern  nur 
die  „Doppelblase". 
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Als  „Doppelblasen"  möchte  ich  mit  Enderlen  die  von  Chonski 
und  Müller  beschriebenen  Vorkommnisse  eigenartiger  Harnblasen- 
verhältnisse gelten  lassen.  Gemeint  ist  hier  also  eine  zweiräumige, 
äußerlich  tief  eingeschnittene  Harnblasenanlage,  deren  Septierung  zwei 
gesonderte  Blasenhälften  mit  je  einem  Harnleiter  bewirkt  hat.  Frei- 
lich sind  noch  mehr  derartig  benannte  Fälle  im  Schrifttum  vorhanden, 
welche  nach  der  Schilderung  auch  hier  einschlägig  sein  mögen;  indes 
sind  die  Angaben  doch  zu  dürftig,  um  eine  Gewähr  zu  geben,  daß 
nicht  eine  septierte  Blase  vorlag.  Bei  Enderlen  ist  die  älteste 
Literatur  zu  finden. 

Chonskis  Fall  betraf  einen  10  Tage  alten  Knaben  mit  einer  Nabelhernie.  Sein 
Dickdarm  endete  blind  zwischen  zwei  Harnblasenanteilen,  deren  jeder  einen  Ureter 
aufzuweisen  hatte.  Die  Ureteren  waren  erweitert.  Samenblasen  fehlten,  dagegen 
waren  die  Samenleiter  aufzufinden  Den  linken  Harnleiter  nahm  der  gleichnamige 
Ductus  deferens  auf;  rechts  mündeten  Samenleiter  und  Ureter  in  die  gleich- 
sinnige Harnblase  nebeneinander  ein 
(Fig.  1591 

Im  Fall  von  Müller  (Inaug.-Diss. 
Marburg  1895)  handelte  es  sich  um  einen 
weiblichen  Fetus,  der  nicht  nur  eine 
sozusagen  halbierte  und  darum  doppelte 
Blase  (aus  zwei  Halbteilen),  sondern 
auch  noch  eine  entsprechende  Doppelung 
des  Blasenhalses  aufwies.  Blasenkörper 
und  Blasenhals  waren  gut  voneinander 
zu  unterscheiden,  wie  dies  die  Zeichnung 
(Fig.  160)  dartut.  In  jeden  Blasenhals 
mündete  ein  Ureter.  Die  Urethra  war 
gemeinsam.  Sie  öffnete  sich  in  die 
Scheide,  die  einfach  war,  während  dar- 
über ein  Uterus  bicornis  saß. 

Enderlen  zitiert  als  sicheres  Bei- 
spiel noch  eine  Beobachtung  von  Schatz 
nach  der  Angabe  Winckels.  —  Schatz 
habe  bei  einem  Kind,  das  12  Stunden 
nach  der  Geburt  gestorben  sei,  neben 
vollständiger  Teilung  des  Genitalappa- 
rates und  angeborener  doppelter  Blasen- 
scheidenfistel  eine  Vesica  duplex  fest- 
gestellt. 

Daß  eine  Doppelung  der  Harnblase  vorkommen  kann,  möchte  ich 
auch  aus  Fällen  von  angeborener  Bauch-Darm-Blasenspalte  erschließen, 
wie  sie  z.  B.  der  in  Fig.  145  gezeichnete  Befund  darbot.  Infolge 
tiefen  Dazwischentretens  des  aus  der  Kloake  nicht  abgelösten  Darm- 
feldes ließ  die  mediale  Darmanlage  2  Blasenfelder  zustande  kommen, 
deren  jedes  seinen  wohlgeformten  Ureter  aufnahm.  —  Von  einer 
divertikelähnlichen  Ausbauchung  der  Harnleiter  am  Blasenende  war 
in  diesen  Fällen  gewiß  nicht  die  Rede. 

Die  Blasenverhältnisse  im  Fall  von  Müller  haben  eine  eigenartige  und  über- 
raschende Betrachtung  gefunden  durch  Krasa  und  Paschkis,  welche  bei  ihren 
vergleichend- anatomischen  Studien  über  das  Blasendreieck  der  Säugetiere  eine 
ungemein  große  Aehnlichkeit  in  der  Anordnung  mit  der  Vesica  urinaria  des  Maul- 
wurfs und  des  Esels  erkannt  haben.  Die  genannten  Tierblasen  sind  nämlich  aus- 
gezeichnet durch  eine  mehr  oder  minder  gute  Absetzung  einer  Pars  trigonalis  gegen 
den  Sinus  urogenitalis.  Dadurch  kommt  der  Eindruck  einer  eigenartigen,  trans- 
versalen Abschnictsbildung  zustande.  Auch  im  Fall  Müller  ist  wie  bei  deu 
Tierblasen  ein  muskelstarker,  durch  Schleimhautfalten  reicher  eigentlicher  Blasen- 
körper von  einem  dünnwandigen,  mit  faltenloser  Schleimhaut  bedeckten  Blasen- 
vorhof  und  der  Uretermündung  geschieden.  Eine  Erklärung  gibt  dieser  Vergleich 
jedoch  nicht. 


c 


Fig.  159.  .,Doppelblase"  im  Fall 
von  Chonski.  (Nach  Schwartz.)  B.l. 
linke  Blasenhälfte,  B.r.  rechte  Blasen- 
hälfte, d  Ureteren,  c  Ductus  deferentes, 
D  Dünndarm,  E  Enddarm,  Z  blindes 
Darmende. 
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Das  ZustandekommensolcherDoppelblasen  hat  Müller 
zu  erklären  versucht.  Er  wies  darauf  hin,  daß  Störungen  in  der  kor- 
relativen Entwicklung  der  nachbarlichen  Organe  des  hinteren  Rumpf- 
abschnittes für  das  Zustandekommen  der  Doppelblase  eine 
Rolle  spielten;  dabei  deutete  er  auf  den  Darm  hin,  obwohl  in  seinem 
Fall  die  Darmverhältnisse  normal  waren.  Ich  glaube,  daß  Müller 
den  rechten  Weg  eingeschlagen,  Enderlen  hat  das  bestätigt.  Es 
scheint  bei  der  Ablösung  des  Darmendes  aus  der  Kloake  eine  Raum- 
beschränkung  der  Harnblase  in  der  Medianebene  zu  entstehen,  die 
normalerweise  gering  bleibt,  weil  sich  der  Darm  bald  von  der  Blasen- 
rückwand entfernt; 

stärker  könne  diese  u  ut 
Beeinflussung  werden, 
wenn  der  Darm  die 
Entfernung  von  der 
Blase  erst  später  voll- 
ziehe; bleibe  sie  ganz 
aus  oder  trete  gar  eine 
mechanische  Vordrän- 
gung des  Darmes  ein, 
so  sei  die  Folge  in 
einer  Art  zu  denken, 
wie  sie  sich  in  der 
Form  der  Doppel- 
blasen offenbare.  Bei 
der  Besprechung  der 
Vesica  bipartita  im 
nächsten  Kapitel  wird 
darauf  noch  einmal 
eingegangen.  Die  zeit- 
lichen und  örtlichen 
Korrelationen  der  ver- 
wickelten Sonderungs- 
und Formungsver- 
hältnisse lassen  in 
diesen  Erscheinungen 
eine  ziemliche  Varia- 
tionsbreite zu,  so  daß 
in  der  Vesica  bipar- 
tita nur  eine  gerin- 
gere, besser  ausge- 
glichene Form  der  gleichen  Umstände  zu  erblicken  sein  dürfte.  Man 
sollte  nicht  übersehen,  was  z.  B.  auch  aus  der  Beschreibung  einer 
Kloakenmißbildung  bei  Anders  hervorleuchtet,  daß  ebenso  die  ein- 
gangs bei  Besprechung  der  Riesenharnblasen  genannten  lokalen,  un- 
regelmäßigen mesodermalen  Wachstumsexzesse  im  Bereich  des  einen 
oder  anderen  Blasenabschnittes  eine  Rolle  spielen,  wodurch  z.  B.  die 
Asymmetrie  in  der  Größe  der  Doppelblasen  zu  erklären  wäre. 

In  letzter  Linie  entstehen  also  diese  Doppelblasen  wohl  aus  einer 
einfachen  Kloakenanlage,  durch  falsch  gerichtete  oder  gehemmte  Ab- 
schnürungsprozesse  in  Verbindung  mit  ungleichmäßigen,  exzessiven 
mesodermalen  Wachstumsvorgängen  einzelner  Blasenabschnitte.  Es 
wäre   sehr  wünschenswert,   daß   durch   eingehende  Untersuchungen 


Fig.  160.  Doppelte  Blase  bei  einem  weiblichen 
Fetus,  von  MÜLLER-Marburg  (Nach  Enderlen,  Ueber 
Blasen ektopie,  Wiesbaden  1904.)  SU  Sinus  urogenitalis, 
U  Uterus,  S  u.  S'  Salpingen,  U  u.  U'  Ureteren,  B  u. 
B'  Harnblasen,  T  u.  T'  Harnblasendreiecke. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III.  3. 
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weiterer,  seltener  einschlägiger  Fälle  —  auch  durch  mikroskopische 
Untersuchung  —  diese  formal  genetischen  Vorgänge  noch  schärfer 
erfaßt  und  erhärtet  werden  möchten. 

Eine  etwas  andere  Anschauung  hegt  Kermauner  über  die  hier 
beschriebene  Mißbildung.  Er  will  den  Begriff  „Doppelblase"  ganz 
vermeiden  und  meint  unter  Hinweis  auf  Englisch,  das  die  beiden 
vermeintlichen  Blasenhälften  nur  divertikelartige  Ausbauchungen  am 
Ureterende  jeder  Seite  seien.  Eine  richtige  Harnblase  sei  in  solchen 
Fällen  gar  nicht  gebildet  worden  —  oder  sie  werde  nur  durch  das 
den  beiden  Säcken  gemeinsame  Stück  vorgestellt.  Diese  abweichende 
Meinung  Kermauners  entspricht  seiner  Anschauung  über  die  größere 
Bedeutung  des  WoLFFschen  Gang- Endes  für  die  Blasenbildung,  als 
dies  heute  noch  allgemein  anerkannt  ist,  eine  Meinung,  welche  sich 
auch  mit  der  Deutung  mancher  sogenannten  Blasenexstrophie  als  Ex- 
strophie  des  Sinus  urogenitalis  mit  mangelhafter  Entwicklung  der 
Blasenfelder  trifft.  Um  dazu  Stellung  nehmen  zu  können,  müßte  man 
im  Fall  von  Doppelblasen  die  örtliche  und  gewebliche  Differenzierung 
des  Sinus  urogenitalis,  vor  allem  die  Lage  der  verschiedenen  Kanal- 
mündungen und  die  Bildung  eines  mehr  oder  weniger  ausgeprägten 
Trigonum  vesicae,  bzw.  seine  Abart  zu  klären  versuchen. 
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VIII.  Entwicklungsstörungen  der  Harnblasenform  und 
Harnblascnlichtung. 

Da  ein  Teil  der  Formstörung  der  Harnblase  zugleich  als  Anlage- 
störung betrachtet  werden  kann,  ist  in  diesem  Abschnitt  nur  die 
Rede  von  der  „sanduhrförmigen  Blase  (Vesica  isthmica),  der 
„gekammerten  Harnblase"  (Vesica  bipartita)  und  den  „Harn- 
blasendi  vertikeln". 

a)  Sanduhrblase.    (Transversal  geteilte  Blase,  Vesica  isthmica.) 

(Syn. :   Hourglass-Bladder.   —  Biloculation  vesicale.  —  Poche  sur- 
posee.  — ) 

Schon  im  vorausgehenden  Abschnitt  sind  Zustände  besprochen 
worden,  welche  der  sogenannten  Sanduhrblase  nahestehen ,  ja  welche 
gelegentlich  diese  Benennung  verdienen,  nämlich  die  gehöhlten 
Urachusabschnürungen  und  die  merkwürdige  Erscheinung  einer 
queren  Einengung  im  Fall  der  von  Müller  beschriebenen  Doppelblase. 
Wesentlich  an  der  Form  der  Sanduhrblase  ist  eiue  Einengung  in 
transversaler  Richtung,  also  in  einer  Ebene,  welche  senkrecht  zu  einer 
vom  Blasenscheitel  zum  Blasenausgang  gedachten  zentralen  Achse 
der  Blasenlichtung  verliefe.  Diese  isthmische  Enge  kann  an  ver- 
schiedenen Stellen   gefunden   werden;   danach  unterscheidet  Blum, 
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der  die  Störungen  der  Blasenlichtung  vor  wenigen  Jahren  mono- 
graphisch bearbeitet  hat,  drei  Formen  der  angeborenen  Sanduhrblase. 


1.  Sanduhrfo  rm  durch  Urachus- 
divertikel. 

Es  handelt  sich  hier  um  eine  Aus- 
dehnung des  obersten  Blasenanteils  in 
den  Urachus,  bzw.  um  ungenügenden 
Verschluß  des  Urachus  gegen  den 
Blasenscheitel.  Ist  der  Urachus  selbst 
blasig  jenseits  des  Blasenscheitels  er- 
weitert, dann  kann  sehr  leicht  die 
Form  einer  Sanduhr  zustande  kommen. 
Immerhin  handelt  es  sich  aber  meistens 
um  mehr  zylindrisch  geformte,  dünn- 
wandige Hohlgebilde,  welche  nach 
einer  kreisrunden,  isthmischen  Enge 
sich  kranial  an  die  Lichtung  der 
Harnblase  anschließen.  Sie  sollen  nicht 
mit  dem  Scheiteldivertikel  der  Harn- 
blase verwechselt  werden,  das  an  der 
Stelle  einer  Muskelschwäche  etwas 
hinter  dem  Urachus  zu  entstehen 
pflegt.  Bei  Englisch1)  und  Wutz 
sind  eine  Reihe  von  älteren  Beob- 
achtungen aufgezeichnet.   Blum  teilt 


Fig.  161. 


Fig.  162. 


Fig.  161.  Schema  der  Urachusinsertion  nach  Blum,  a  normale  Insertion; 
b  trichterförmig  offener  Urachuszipfel ;  e  Urachusdivertikel  (obere  Sandubrblase) ; 
d  Andeutung  einer  intravesikalen  Urachushernie;  e  Urachuscyste. 

Fig.  162.    Schema  der  Sanduhrblase  im  Fall  von  Joung.  (Urachusdivertikel.) 


1)  Wiener  med.  Wochenschr.,  1903,  No.  25  u.  ff. 
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auszugsweise  die  Beobachtung  transversaler  Blaseneinengung  durch 
Chopart,  Heyfelder,  Durrieux  (Albarran),  Todd  und 
Joung  mit. 

Bei  Chopart  war  der  Isthmus  ziemlich  groß,  bei  Heyfelder  so  klein,  daß 
man  eben  eine  Steinsonde  durchführen  konnte.  In  Albarrans  Fall,  den 
Durrieux  in  seiner  Dissertation  verwendet  hat,  konnte  man  mit  dem  kleinen 
Finger  aus  dem  Blasenraum  in  die  TJrachuskammer  gelangen ;  Blum  gibt  ferner 
an,  selbst  unzählige  Male  Divertikel  der  Scheitelgegend  und  Urach usausstülpungen 
gesehen  zu  haben.  In  Fig.  161  wird  eine  Darstellung  von  Blum  wiedergegeben, 
welche  verschiedene  Formen  der  Urachusinsertion,  teilweise  mit  der  Andeutung 
von  Divertikelbildung,  wiedergibt. 

2.  Sanduhrform  durch  Bildung  eines  muskelkräftigen 
Blasenkörpers  und  eines  muskelschwachen  trigonalen 

Vorraums. 

Diese  seltene  Form  der  transversalen  Blasen teilung  kommt  nach 
Paschkis  und  Krasa  physiologisch  beim  Esel  und  beim  Maulwurf 
vor.  Mit  dieser  Beobachtung  stellten  sie  das  Verhalten  einer  trans- 
versalen Teilung  im  Fall  von  Müller  (Marburg)  gleich,  der  im 
Abschnitt  über  die  „Doppelblasen"  bereits  ausführlich  behandelt 
worden  ist. 


Fig.  163.  Fig.  164. 

Fig.  163.  Schema  der  transversalen  Abteilung  der  Doppelblase  im  Fall  von 
Müller. 

Fig.  164.  Schema  einer  Sanduhrblase  mit  subtrigonaler  Einengung.  (Nach 
Füller.) 

Die  Ureteren  mündeten  bei  Müllers  Fall  jeweils  in  den  Vorraum 
unter  dem  muskelstarken  Blasenkörper,  Urethra  und  Scheidenkanal 
vereinigten  sich  unten  in  einem  Rohr.  Nach  Englisch  sollen 
Fothergill  und  Passow  über  ähnliche  Vorkommnisse  be- 
richtet haben. 

3.  Sanduhrform  durch  subtrigonale  Einengung. 

An  einem  Schema  nach  Füllers  Beobachtung  (Fig.  164)  läßt 
sich  unschwer  erkennen,  welche  Gestalt  gemeint  ist.    Es  fragt  sich 
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sehr,  ob  hier  wirklich  angeborene  Verhältnisse  vorliegen.  Zwar 
meint  Pagenstecher,  man  vermöge  diese  Form  durch  ein  ungleiches 
Wachstum  des  Corpus  vesicae  und  des  Trigonums  zu  erklären.  Er 
will  sogar  die  embryonale  Entstehungszeit  (4.  Woche,  17  mm 
Embryonallänge)  festlegen  können.  Indes  erscheint  mir  die  ganze 
Angelegenheit  doch  recht  zweifelhaft.  Man  lese  nur  die  bei  Blum 
wiedergegebene  Kasuistik  durch !  Da  findet  man  folgende  Lebens- 
alter vertreten: 

I.  Fall  von  Füller       8  44  Jahre 
II.  Fall  von  Füller       S  53  Jahre 
Fall  von  Detweiler  3  69  Jahre 
Fall  von  Cutter       J  11  Jahre. 

Zwar  ist  im  zweiten  Fall  Füllers  angegeben,  es  habe  der  Mann 
seit  der  Kindheit  Harnbeschwerden  gehabt,  und  im  Fall  von  Cutter 
handelte  es  sich  um  einen  Knaben,  aber  es  fehlen  alle  entsprechenden 
Mitteilungen  bei  Neugeborenen,  wie  überhaupt  genügend  anatomisch 
untersuchte  Vorkommnisse  solcher  Art  erst  beigebracht  werden 
müssen. 

Kermauner  glaubt  auch,  daß  im  Fall  der  kreisförmigen,  ja 
sphinkterähnlichen,  transversalen  Blaseneinengung  jenseits,  d.  h.  unter- 
halb der  Harnleitermündungen  eine  Abgrenzung  gegen  erworbene,  ent- 
zündlich bedingte  Sanduhrblasen  recht  schwierig  sein  müsse. 

b)  Gekammerte  oder  geteilte  Harnblase. 

(Vesica  bipartita;  Vesica  bifida.) 

Hier  ordnen  wir  mit  Blum  all  jene  Blasen  ein ,  deren  äußere 
Gestalt  zwar  im  ganzen  und  großen  unverändert  ist,  deren  Lichtung 
aber  durch  eine  mehr  oder  weniger  tief  heruntergreifende  Scheide- 
wand in  zwei  (oder  bei  zwei  Scheidewänden  in  drei??)  Kammern  ge- 
teilt wird.  So  erhalten  wir  die  Möglichkeit  einer  Scheidung  von 
der  auch  äußerlich  tief  eingekerbten,  bzw.  halbierten  Doppelblase. 
Früher  hat  man  diese  Formen  nicht  getrennt,  ebenso  wie  man  sie 
mit  den  Blasendivertikeln  vielfach  zusammenwarf.  Schwarz  und 
Pagenstecher  sind  recht  ausführlich  auf  die  Kasuistik  all  dieser 
Vorkommnisse  eingegangen.  Ihre  und  Blums  Schemata  zum  Ver- 
ständnis der  verschiedenen  Möglichkeiten  gekammerter  Harnblasen 
erleichtern  das  Verständnis  dieser  Formbilder  bedeutend.  Hier  seien 
die  Schemata  wiedergegeben,  die  sich  an  die  Beobachtungen  von 
Scarenzio  (Fig.  165),  Huppert  (Fig.  166)  und  Lange  (Fig.  167) 
anschließen. 

Im  Scarenzios  Fall  starb  der  19jährige  Kranke  an  Peritonitis  nach  Stein- 
zertrümmerung in  der  Harnblase.  Die  Sektion  ergab  eine  Blasenzweiteilung 
durch  ein  sagittal  gestelltes  bis  in  die  Höhe  der  Ureterostien  herabreichendes 
Septum. 

Aeußerst  interessant  ist  Langes  Beobachtung  an  einem  14  Tage  alten  mon- 
strös verbildeten  Knaben.  Die  Mißbildung  bestand  darin,  daß  zwischen  den  beiden 
Blasenkammern  eine  völlig  geschlossene  Scheidewand  hindurchgriff,  eine  Scheide- 
wand, die  sich  auch  noch  auf  die  Harnröhre  und  damit  auf  den  Geschlechts- 
höcker erstreckt  hat;  so  gab  dies  Septum  zur  Bildung  zweier  Harnröhren  und 
zweier  mehr  oder  minder  getrennter  Geschlechtsglieder  Anlaß.  Daß  hier  nicht  eine 
Verdoppelung  der  Harnblase  usw.  vorlag,  lehrte  die  Tatsache  des  jeweils  einfach 
angelegten  Ureters  in  jeder  Blasenkammer. 


362 


Kapitel  III. 


Langes  Fall  war  mit  einer  Atresia  ani  urethralis  kombiniert,  und  zwar 
öffnete  sich  der  einfach  angelegte  Mastdarm,  welcher  in  Höhe  des  2.  Kreuzbein- 
wirbels endete,  in  jede  der  beiden  Harnröhren. 

Hupperts  Patient  starb  als  alter  Mann  am  Typhus.  Außen  war  seine  Harn- 
blase etwas  eingefurcht,  und  zwar  von  vorne  nach  hinten,  über  den  Blasen scheitel 
hinweg ;  entsprechend  dieser  Einfurchung  zog  ein  sichelförmiges  Septum  vertikal 
durch  die  Blase,  blieb  aber  außerhalb  des  Trigonuras,  so  daß  im  rechten  Anteil 
allein  beide  Harnleiter  mündeten.  Dieser  Umstand  legt  es  nahe,  hier  doch  besser 
von  einem  Blasendivertikel  zu  sprechen,  das  sich  in  der  äußeren  Form  weitgehend 
der  Blase  angefügt,  und  angepaßt  hat,  so  daß  äußerlich  mit  Ausnahme  der  er- 
wähnten sehr  mäßigen  Einfurchung  nichts  an  eine  Ausstülpung  denken  ließ. 


Fig.  166. 


Fig.  167. 


Fig.   165.     Schema  der  Vesica 

bipartita  im  Fall  von  Scarenzio 
(S  19  Jahre  alt). 

Fig.    166.     Schema  der  Vesica 

bipartita  im  Fall  von  Lange  (tf 
14  Tage  alt). 

Fig.  167.  Schema  der  Vesica 
bilocularis  asymmetrica  (Divertikel- 
blase  im  Fall  von  Huppert,  <J  in 
vorgeschrittenem  Lebensalter). 


Die  von  Blum  als  „geteilte  Blase"  bezeichnete  Beobachtung  Jüttings,  welche 
er  als  Fig.  22  in  seiner  Monographie  wiedergibt,  gehört  nicht  in  diesen  Abschnitt. 
Jener  Fall  verkörpert  vielmehr  eine  zweifache,  zusammengewachsene  Blasenanlage, 
eine  Blasenverdoppelung  mit  je  zwei  Trigona  und  mit  je  2,  also  im  ganzen  4  Harn- 
leitern, allerdings  nur  mit  einer  Urethra. 

Ein  schönes  Beispiel  von  Vesica  bipartita  beherbergt  das  Museum  des  Inns- 
brucker Pathologisch,  anatomischen  Instituts  (Fig.  168).  Es  trägt  die  Zeichen 
schwerer  Cystitis  an  sich  und  stammt  von  einem  erwachsenen  Mann.  Auf  die 
Asymmetrie,  welche  dies  Präparat  in  der  Bildung  der  beiden  Kammern,  wie  in 
der  Lage  der  Harnleiterostien  aufweist,  wird  weiter  unten  eingegangen. 

Blum  erwähnt  außer  den  oben  genannten  noch  mehr  Autoren,  welche  Beiträge 
zum  Kapitel  der  geteilten  Blase  geliefert  haben.  Indes  sind  ihre  Mitteilungen 
meist  mangelhaft,  unsicher  in  der  Deutung.    Hier  lasse  ich  noch  eine  eigene  Be- 
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obachtung  folgen  (Fig.  169) ,  welche  im  Gegensatz  zu  den  bisher  zitierten  Fällen 
ein  Mädchen  im  Alter  von  2  Monaten  betraf.  Das  Kind  hatte  links  einen  Ureter 
duplex  mit  kaudaler  Dystopie  des  überzähligen  Harnleiters,  dessen  Mündung  im 
Blasenhals  lag  und  atretisch  war;  daraus  hatte  sich  die  im  Bild  wiedergegebene 
Hemihydronephrosis  superior  der  zugehörigen  Niere  ausgebildet1).  Der  vom  unteren 
Becken  derselben  Niere  kommende  Harnleiter  mündete  aber  ebenfalls  atypisch, 
nämlich  viel  zu  hoch  und  zugleich  versteckt  an  der  lateralen  und  etwas  nach 
hinten  gewendeten  Wand  einer  Sichelfalte,  eines  Septums,  das  exzentrisch  rück- 
wärts und  ziemlich  weit  links  von  der  Mittellinie  entfernt  begann,  um  sich  nach 
oben  schief  und  etwas  seitwärts  gerichtet  der  vorderen  Blasenwand  zuzuwenden. 
Dadurch  wurde  ein  schief  -  ovales  Tor  gebildet ,  an  dessen  medialen  Rand 
sich  der  linke  Trigonumwinkel  deutlichst  hoch  hinauf  und  vorbei  erstreckte,  um 
in  der  kleineren  linken  Kammer  der  Blase  mit  dem  Ureterostium  viel  höher  als 
gewöhnlich  zu  enden.  Sicher  war  hier  der  Endabschnitt  des  vom  unteren  Nieren- 
becken kommenden  Ureters  nicht 
ausgeweitet;  die  Verhältnisse  des 
Trigonum  ließen  unzweifelhaft  er- 
kennen ,  daß  hier  eine  Kammerung 
der  Harnblase,  nicht  eine  Atypie 
der  Harnleiterlichtung  vorlag,  was 
mit  Rücksicht  auf  Kermauner  zu 
sagen  ist,  welcher  ja  in  ähnlichen 
Fällen  an  eine  Störung  in  der  Harn- 
leiterwand und  -Lichtung  denkt 

In  diesem  Fall,  etwas  weniger 
als  in  dem  der  Fig.  168  wich  das 
Septum  in  der  Harnblase  von  der 
mittleren  Sagittallinie  ab.  Immer- 
hin ließen  aber  mit  Sicherheit 
beide  Fälle  für  jede  Kammer  einen 
eigenen  Ureter  erkennen.  Wenn 
hier  auch  die  Fächer  der  zwei- 
geteilten Harnblase  asymmetrisch 
erscheinen ,  so  werden  sie  doch 
jeweils  von  einer  Hauptstraße  der 
Harnableitung  (Trigonalwinkel!) 
durchzogen,  sind  also  keine  Diver- 
tikel, was  man  vom  Fall  Huppert 
indes  nicht  gelten  lassen  kann. 

Durch  sekundäre  Ver- 
schiebung oder  Drehung  der 
Harnblase  im  Becken,  bzw. 
durch  einseitigen  Wachstums-  Fig.  168    Vesica  bipartita  von  einem 

Überschuß    kann    das    Septum     erwachsenen  Mann.   (Präp.  des  p.  a.  I.  Inns- 
einer gekammerten  Blase  auch  bruck0 
in  einer,  gemessen  am  übrigen 

Körper,  frontalen  Stellung  gefunden  werden,  so  daß  die  Kammern 
scheinbar  hintereinander  liegen.  Eine  „Vesica  tripartita"  im  Sinn  der 
Vesica  bipartita,  so  daß  jede  Kammer  einen  Hauptabflußweg  der  Harn 
leitung  bilden  würde,  kenne  ich  nicht.  Möglich  wäre  aber  auch  solch 
ein  Vorkommnis.  Man  denke  nur  an  einseitigen  Ureter  duplex  und  die 
Möglichkeit,  daß  jeder  der  drei  Ureteren  eines  solchen  Falles  in  einer 
durch  Septumbildung  teilweise  abgeschiedenen  Nische  mündete.  Da- 
gegen sollte  man  eine  Vesica  bipartita  mit  einem  Wanddivertikel 
nicht  als  Vesica  tripartita  benennen. 

Um  eine  formal  genetische  Erklärung  dieser  zwei- 
kammerigen  Blasen  zu  erlangen,  muß  man,  wie  bei  der  Deutung 
der  Vesica  duplex,  auf  frühembryonale  Zeit  zurückgreifen.    Die  von 


1)  Veröffentlicht  von  Tinnemeyer. 
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Enderlen  studierten  ZuMSTEiNschen  Modelle  vom  Menschen  mit 
einer  Körperlänge  von  5—9  mm  zeigen,  „wie  bei  der  Ablösung  des 
Darmes  aus  der  Kloake  eine  deutliche  Raumbeschränkung  der  Blase 


Fig.  169.  Vesica  bipartita  asymmetrica.  Doppelureter  links  mit  Mündung 
des  tief  abgehen  den  Ureters  auf  der  medialen,  links  gewendeten  Seite  des  sichel- 
förmigen Septums.  Mündung  des  hochabgehenden  Ureters  dystop  und  verschlossen, 
Hydrops  dieses  Ureters.  Doppeltes  Nierenbecken  mit  Hemihydronephrosis  superior. 

(Fall  TlNXEMEYERS.) 

in  der  Medianlinie  entsteht".  Bei  9,  12  und  16  mm  embryonaler 
Länge  findet  sich  ein  auffälliges,  zipfeliges  Blasenende  und  eine 
Blasenabplattung  in  dorsoventraler  Richtuung;  „normalerweise  entfernt 
sich  aber  bald  der  Darm  von  der  hinteren  Blasenwand".  Enderlen, 
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dessen  Beschreibung  hier  zum  Teil  wörtlich  gegeben  wurde,  fährt 
fort,  es  sei  vielleicht  nicht  ausgeschlossen,  daß  von  dieser  Beziehung 
zum  Darm,  bzw.  bei  der  Lösung  vom  Darm  sich  Spuren  an  der  Blase 
ausnahmsweise  erhielten.  Stärker  würde  diese  Beeinflussung,  wenn 
der  Darm  seine  Scheidung  von  der  Harnblase  später  vollzöge.  Da- 
durch könnte  beim  Weib  auch  der  Genitalkanal  betroffen  werden. 
Ich  glaube,  daß  hier  die  richtige  Erklärung  vorliegt,  und  möchte  noch 
an  das  Vorkommen  eines  Ligamentum  vesico-rectale  und  einer 
hinteren  Blasendystopie  bei  Uterus  bicornis-Fällen  erinnern. 

Es  wird  nötig  sein,  in  dieser  Richtung  auf  breiter  Basis  bei 
Neuuntersuchung  von  Entwicklungsstörungen  der  inneren  Organe  des 
kaudalen  Rumpfabschnittes  weiter  zu  forschen  und  vor  allem  den 
Stand  der  korrelativen  Entwicklung  von  Harn-,  Geschlechts-  und 
Darmsystem  bei  Vorkommnissen  von  gekammerten  Blasen  genauer  zu 
beobachten,  auch  die  Anheftungsstellen  des  Darmgekröses  nicht  zu 
übersehen.  Auch  in  Fällen  von  Doppelblase  hat  dies  Geltung.  Man 
muß  die  Organnachbarschaft  im  engeren  und  weiteren  bis  in  die 
kleinen  Einzelheiten  festlegen.  Möglicherweise  wachsen  jene  von 
Enderlen  als  Spuren  der  Ablösungszeit  des  Darmes  zurückbleibenden 
Eindellungsverhältnisse,  jene  Ueberbleibsel  der  als  Urorektalseptum 
bezeichneten  spornartigen  Scheidewand  sich  gelegentlich  zu  einer  mehr 
oder  weniger  atypisch  ins  Blasenlumen  vorgreifenden  Falte  oder  zu 
einem  Wall  aus,  wobei  wiederum  wenig  kontrollierbare,  örtlich  ver- 
schiedene mesodermale  Wachstumsexzesse  im  Blasenbereich  mitspielen 
können.  Auch  Blum  denkt  an  solch  exzessives  Wachstum,  wobei  er 
allerdings  eine  Art  von  vorderer  Raphe  bzw.  des  Allantoisganges  be- 
ansprucht: man  könne  nämlich  mediane,  rapheartige  Bildungen  mit 
großer  Regelmäßigkeit  in  der  Blase  jugendlicher,  besonders  weiblicher 
Individuen  an  der  Vorderwand,  nahe  dem  Scheitel  als  hahnenkamm- 
artige,  längsgerichtete  Leisten  durch  das  Cystoskop  beobachten.  Hier- 
zu möchte  ich  bemerken:  Um  eine  echte  Raphe  dürfte  es  sich  dabei 
nicht  handeln,  wenigstens  nicht  um  eine  Naht  des  epithelialen  Innen- 
kleides. Und  auch  das  Muskelpräparat  der  Harnblase  läßt  keinen  Ge- 
danken an  solch  eine  Raphe  zu,  wie  ja  auch  wohl  die  Entwicklungs- 
geschichte der  vorderen  Blasenwand  für  eine  solche  Raphe  keinen 
Anhalt  bietet. 

c)  Das  angeborene  Blasen divertikel. 

Für  Divertikelblasen  hat  man  —  je  nach  der  Anzahl  der  Wand- 
ausstülpungen —  auch  die  Benennung  „bilokuläre,  trilokuläre 
oder  multilokulare  Blase"  eingeführt. 

Die  Frage,  ob  es  angeborene  Harnblasendivertikel  gibt,  schien 
manchen  strittig  und  ist  bis  in  die  jüngste  Zeit  lebhaft  behandelt 
worden  (Kneise  u.  Schulze,  Anschütz,  Blum,  Lurz). 

Man  kann  von  vornherein  sagen,  daß  dieser  Streit  deshalb  müßig  ist,  weil 
genug  Beispiele  angeborener  Divertikelbildung  in  Harnblasen  oder  Kloakenblasen 
bekannt  sind.  In  der  letzten  Zeit  sind  namentlich  Kneise  u.  Schulze  mit  er- 
neuter Bezweiflung  der  Möglichkeit  des  kongenitalen  Blasendivertikels  entgegen- 
getreten. Sie  berufen  sich  u.  a.  auf  Fälle  von  Feten  mit  Harnabflußhindernis ; 
dort  sei  es  zu  allgemeiner  Dilatation,  nicht  aber  zur  Divertikelbildung  gekommen. 
Dieser  negativen  Feststellung  stehen  aber  die  positiven  Befunde  von  Neugeborenen 
mit  Divertikelbildung  in  Biesenharnblasen  gegenüber,  wie  sie  von  M.  B.  Freund, 
Moeeau,  Böse,  Mutach  und  mir  gesehen  wurden.  Meine  Beobachtung  ist  in 
einer  Arbeit  von  Herm.  Angerer  veröffentlicht,  der  auch  die  Fig.  170  enstammt. 
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Anders  ist  es,  wenn  danach  gefragt  wird,  ob  die  bei  Erwachsenen  gesehenen 
Divertikel  der  Harnblase  als  angeborene  Erscheinung  gedeutet  werden  sollen.  In 
einem  Punkt  haben  die  skeptischen  Autoren  recht:  Es  ist  müßig,  mit  histologischen 
Methoden  das  „angeborene"  vom  „erworbenen"  Divertikel  unterscheiden  zu  wollen, 
oder  gar,  wie  ältere  Begriffsbestimmungen  meinten,  als  angeborene  Aussackungen 
nur  jene  verstehen  zu  wollen,  die  sich  an  irgendeinem  Teil  der  Blasenwand  so 
entwickelten,  daß  sie  an  'der  äußeren  Blasenoberfläche  mit  einem  halsartigen  Stiel 
(dem  „Divertikelhals")  als  kugelige,  halbkugelige,  scheibenartige,  handschuhfinger- 
förmige, zylindrische  Blindsäcke  aufsitzen  und  in  Form  eines  ausgeprägten,  kreis- 
runden oder  mehr  ovalen  Durchlasses  (des  „Divertikelmundes")  mit  der  Blasen- 
lichtung offen  verbunden  sind.  Die  Wand  solch  angeborener  Divertikel,  so  hieß 
es,  müsse  aus  Schleimhaut  und  regelrechter  Muskelschichtung  bestehen.  Englisch 
nannte  die  gleiche  Erscheinung  „Blasentasche"  gegenüber  den  „Blasenzellen";  als 
solche  sprach  er  relative  Ausstülpungen  oder  Vertief  ungen  der  Blasenlichtung  zwischen 
dem  parietalen  Balkenrelief  infolge  hypertrophischer  Muskulatur  der  Blasenwand  an. 

Die  eben  gegebene  vermeintliche  Begriffsbestimmung  für  die  fraglichen  Blasen- 
divertikel  ist  gewiß  nicht  zwingend.  Erstens  ist  es  kaum  zu  bezweifeln,  daß  auch 
rein  erworbene  Wandausstülpungen  der  Harnblase  vorkommen,  welche  kugelig, 

halbkugelig  breit  aufsitzend  oder  ausge- 
sprochen gestielt  sind,  einen  Divertikel- 
mund  haben  und  zudem  eine  regelrechte 
Muskelschichtung  ihrer  Wand  zeigen  kön- 
nen ;  zweitens  kann  man  nicht  ablehnen, 
daß  es  überhaupt  Divertikel  auf  angebore- 
ner Anlage  gibt,  so  daß  die  Möglichkeit 
einleuchtet,  es  möchte  das  Divertikel  des 
Erwachsenen  aus  einem  angeborenen  Diver- 
tikel oder  aus  seiner  Anlage  hervorgehen. 
Freilich  scheint  nicht  selten  die  Wandung 
der  Blase  durch  sehr  schwache  oder  aty- 
pische Muskelversorgung  ausgestattet  zu 
sein ;  das  spräche  natürlich  gegen  die  histo- 
logische Kennzeichnung  des  echten  Diver- 
tikels mit  seinen  angeblich  normalen  Mus- 
kelschichten der  Wand,  vorausgesetzt,  daß 
diese  Verhältnisse  auch  wirklich  zuträfen, 
was  jedoch  nicht  der  Fall  ist.  Man  muß 
in  Betracht  ziehen,  daß  ja  überhaupt  die 
Blasenmuskulatur  nicht  durch  so  zwingende 
Regelmäßigkeit  der  Schichtung  gekenn- 
zeichnet ist,  wie  die  des  Ureters  oder  des 
Darmes.  Selbst  derjenige  Teil  der  Definition 
des  Diverticulum  vesicae  dysontogeneticum 
ist  daher  recht  nichtssagend,  der  verlangt, 
daß  die  Wandung  der  Aussackung  aus 
Schleimhaut  und  Muskelschicht  bestehen  müsse.  Hat  man  die  frühere  Unter- 
scheidung von  „echten"  und  „falschen"  Divertikeln  schon  aus  sprachlichen  Gründen 
fallen  lassen,  so  entbehrt  heute  die  ganz  analoge  Unterscheidung  von  „angeborenen" 
und  „erworbenen"  Divertikeln  auf  Grund  der  angeblichen  Unterschiede  der  Wand- 
struktur des  sicheren  Bodens  (Simon,  Lurz). 

Heute  ist  die  Fragestellung  nicht  mehr,  ob  das  Divertikel,  das 
lange  nach  der  Geburt  beobachtet  wird,  angeboren  oder  erworben  ist, 
vielmehr  lautet  die  Frage:  Wie  ist  die  Gesamtursächlichkeit  in  all 
ihren  Einzelfaktoren  für  den  einzelnen  Fall  beschaffen  und  wie  groß 
ist  dabei  das  Gewicht  angeborener  anatomischer  Disposition. 

Der  von  meinem  Schüler  Simon  vertretene  Standpunkt  über  die 
Genese  der  Blasendivertikel  entspricht  ungefähr  den  Anschauungen, 
welche  Anschütz  etwas  später  über  den  gleichen  Gegenstand  ge- 
äußert hat.  Der  gleichen  Anschauung  gibt  auch  Lurz  seine  Zustimmung. 
Danach  handelt  es  sich  bei  den  sogenannten  kongenitalen  Blasen- 
divertikeln  um  Pulsionserscheinungen,  um  Pulsionsdiver- 
tikel  an  kongenital  präformierten  muskelschwachen 
Stellen  der  Blasen  wand. 


Fig.  170.  Angeborene  Divertikel 
einer  von  vorn  gesehenen  Kloaken- 
harnblase vom  neugeborenen  Mäd- 
chen.   (Nach  Angerer.) 
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Diese  Auffassung  macht  eine  Betrachtung  der  überwiegend  oft 
befundenen  Oertlichkeit  der  Divertikel  einerseits,  eine  Vergleichung 
der  physiologischen  Wandverhältnisse  der  menschlichen  Harnblase 
andrerseits  notwendig. 

Abgesehen  von  dem  nicht 
hierhergehörigen  Urachusdiver- 
tikel  gibt  es  da  ein  etwas  mehr 
rückwärts  gelegenes  B  lasen  - 
scheiteldivertikel.  Rela- 
tiv häufig  sind  die  ureter- 
nahen  Divertikel,  welche 
seitlich  über  oder  neben  dem 
vesikalen  Harnleitermund  sich 
ausstülpen.  Diese  Form  kommt 
lateral  und  medial,  über  und 
unter  dem  Ureter  vor.  Sie 
wird  gar  nicht  selten  als  sym- 
metrische Erscheinung  hinsicht- 
lich der  Oertlichkeit  des  Diver- 
tikelmundes,  nicht  aber  hin- 
sichtlich des  Umfanges  der 
Ausbauchung  angetroffen.  Fer- 
ner kommen  auf  einer  oder 
beiden  Seiten  der  Harnblase 
Seitenwanddivertikel 
vor,  die  man,  wie  Blum  mit 
Recht  betont,  wohl  nur  als  Ab- 
arten der  ureternahen  Diver- 
tikel auffassen  muß.  Selten  sind 
vorderwand,  welche  am  meisten 


Fig.  171.  Divertikelharnblase  vom 
Mann.  Beide  Ureteren  abgeschnitten,  durch 
Stecknadeln  bezeichnet.  (Präp.  des  p.  a.  I. 
Innsbruck.) 


Divertikel  der  Blasen- 
von  allen  Ausstülpungen  als  rein 


Fig.  172.  Symmetrische  Seitenwanddivertikel  der  Frau.  (Beobachtung  von 
Pommer.    Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 


erworbene  Erscheinung  anzusprechen  sein  dürften.  Häufig  werden 
s  u  p  r  a  t  r  i  g  o  n  a  1  e  Divertikel  des  B  las  en  gru  n  des  ge- 
funden (Fig.  171—173). 
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Das  Muskel  verhalten  der  Di  vertikel-Harnblase  hat 
mehrfache  Bearbeitung  gefunden.  Englisch  sowohl  als  Sugimura 
haben  festgestellt,  daß  schon  in  der  normalen  Blasenwand  muskel- 
schwache, ja  fast  muskelfreie  Stellen  vorkommen,  und  zwar  gerade 
seitlich  an  der  Blasenrückwand,  auch  im  Blasenscheitelgebiet,  ferner 
in  der  Umgebung  der  Uretereinmündungen,  endlich  im  Fundusbereich. 
Oft  wird  dafür  auch  H.  Fischer  als  Gewährsmann  zitiert.  Indes 
ist  Fischers  Wiedergabe  der  Muskulatur  in  schematischer  Abbildung 
unbefriedigend  und  allzu  roh.  Die  neuerdings  von  Herm.  Angerer 
an  einer  Serie  von  Blasen  erwachsener  Männer  vorgenommene,  minu- 
tiös präparatorische  Muskeldar- 
stellung läßt  auch  an  gedehnten 
(Prostata- Vergrößerung!)  und 
hypertrophischen  Präparaten  im 
wesentlichen  die  alten  Angaben 
von  Englisch  bestätigen,  wenn 
sich  die  Verhältnisse,  nament- 
lich am  Blasenscheitel,  auch 
nicht  so  auffallend  verhalten, 
wie  man  beim  Anblick  des  von 
H.  Fischer  gebrachten  Schemas 
erwarten  möchte.  Bei  der  er- 
heblich dünnen  Anordnung  und 
der  schleifenartigen  Ineinander- 
verflechtung  der  Blasenmuskeln 
am  Scheitel  ist  es  ziemlich  will- 
kürlich, bestimmte  Schleifen 
und  gar  scharf  begrenzte,  ganz 
muskellose  Stellen  herauszu- 
setzen (Fig.  174—175). 

Andere  Untersuchungen,  so  die- 
jenigen von  Paschkis  und  Krasa, 
haben  mit  histologischen  Mitteln  ge- 
zeigt, daß  am  Ort  des  Ureterdurch- 
trittes  durch  die  Blasenwand  schou 
deshalb  eine  schwache  Stelle  zu  er- 
sehen ist,  weil  die  Uretermuskulatur 
nicht  mit  der  der  Blase  verflochten 
erscheint ;  vielmehr  ist  zwischen  vesi- 
kaler  und  Harnleiter-Muskulatur  eine  Bindegewebshülse  angeordnet.  Auch  nach 
Marsella  sind  die  schwächsten  Stellen  der  Blasenwand  am  Ort  des  Ureterdurchtrittes 
zu  suchen.  In  einer  anderen  Serie  von  Beobachtungen,  welche  der  vergleichenden 
Anatomie  von  Tierblasen  gewidmet  waren,  fanden  Krasa  und  Paschkis,  daß  sich 
manchmal  in  nächster  Nähe  von  den  Ureterostien  Ausbuchtungen  der  Schleimhaut 
finden,  wellenförmige  Vertiefungen  in  die  Blasenwand  hinein.  Diese  Befunde  der 
beiden  Forscher,  welche  besonders  bei  einem  Macacus  Phesus  ureternahe  Divertikel- 
pforten  haben  untersuchen  können,  sind  recht  wesentlich.  Es  hat  also  die  Blasen- 
wand neben  dem  Ureter  eine  schwache  Stelle,  die  der  Pulsionswirkung  keinen 
Widerstand  leisten  kann.  Nackte,  d.  h.  muskellose  Divertikel,  welche  unmittelbar 
neben  der  Ureterhülse  hindurchgetreten  wären,  waren  Krasa  und  Paschkis  für 
den  Menschen  noch  nicht  bekannt.  Sie  sagten  aber,  daß  die  häufige  Lokalisation 
von  Divertikeln  in  der  Gegend  der  Harnleitermündungen  und  die  intimen  Be- 
ziehungen von  Divertikelwand  und  Ureter,  welche  häufig  beschrieben  werden,  die 
Möglichkeit  des  Vorkommens  solcher  muskelloser,  kongenitaler  Divertikel  beim 
Menschen  wahrscheinlich  machen,  um  so  mehr,  als  durch  das  analoge  Verhalten 
des  menschlichen  Ureters  bei  seinem  Durchtritt  die  anatomische  Möglichkeit  zur 
Bildung  von  Durchtrittsdivertikeln  gegeben  sei.  Kneise  und  Schulze  glauben 
solchen  Divertikeln  bei  ihrer  operativen  Tätigkeit  begegnet  zu  sein.    Wenn  diese 


Fig.  173.  Supratrigonales,  paraurete- 
rales  Divertikel  der  Harnblasenrückwand 
vom  Mann.  (Beobachtung  von  Pommer. 
Präp.  des  p.  a.  I.  Innsbruck.) 
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Autoren  gleichwohl  anfügen:  „Wir  halten  Divertikel  jedoch  bei  anatomischer  An- 
lage für  erworbene  Bildungen",  so  bekennen  sie  sich  dabei  alles  in  allem  zu  dem 
von  Simon,  Anschütz  und  Lurz  eingenommenen  Standpunkt  über  die  Genese. 

Natürlich  ist  die  angeborene  Anlage  kein  angeborenes  Divertikel 
indes  wird  es  schwer  sein,  im  Einzelfall  abzugrenzen,  ob  in  der 
Konstellation  der  verursachenden  Umstände  die  Anlage  einen  Haupt- 
faktor oder  nur  eine  Bedingung  unter  mehreren  gleichwertigen  aus- 
machte. Unter  den  weiteren  Faktoren  wird  der  Stauungsdruck  der 
Harnfüllung  an  erster  Stelle  genannt.  Es  dürfte  aber,  wie  Anschütz 
sagt,  der  physiologische  Harn- 
druck genügen,  der  ja  in  Pe- 
rioden der  Austreibung  sich 
als  bedeutende  Kraft  auf  alle 
Blasenwandteile  gleich  aus- 
wirkt. Daß  pathologische  Stei- 
gerungen des  Harndruckes  be- 
sonders iDs  Gewicht  fallen 
werden,  braucht  nicht  weiter 
erläutert  zu  werden  (Englisch, 

TlNNEMEYER,  RÜMPEL). 

So  kann  man  heute  also 
wohl  für  alle  Fälle  von  post- 
trigonalen,  juxtaureteralen  und 
scheitelständigen  Divertikeln 
der  Harnblase  eine  angeborene 
Anlage  voraussetzen.  Ob  diese 
weniger  oder  mehr  in  die  ge- 
netische Rechnung  zu  setzen 
ist,  ergeben  Anamnese  und 
pathologisch-anatomischer  Be- 
fund im  Einzelfall. 

Wichtig  ist,  daß  es  Lurz 
gelang,  die  Divertikelanlage  bei 
Vater  und  Sohn  nachzuweisen, 
was  allerdings  bis  jetzt  ein 
vereinzeltes  Vorkommnis  zu 
sein  scheint. 

Das  Vorkommen  juxta- 
ureteraler  Divertikel  als 

Knospen    oder    Blindschläuche     blase  eines  Prostatikers  von  vorn  gesehen, 
überzählig     angelegter,     aber    (Nach  Angerer.) 
nicht    weiter  ausgewachsener 
Harnleiter    (Delbet)  dürfte 

höchst  selten  sein.  Auch  müßten  ihre  Mundstellen  nach  dem  Weigert- 
MEYERschen  Gesetz  über  die  örtlichen  Mündungsverhältnisse  der 
Doppelharnleiter  im  allgemeinen  caudo-medial  von  den  eigentlichen 
Harnleitern  liegen.  Symmetrische  Duplizität  von  ureternahen  Diver- 
tikeln (Fig.  176)  spricht  allein  noch  nicht  für  ihre  Herkunft  aus 
abortiven,  überzähligen  Ureteranlageu. 

Kermauner  hat  im  HALBAN-SEiTzschen  Handbuch  einen  neuen 
Gesichtspunkt  in  die  Divertikelfrage  gebracht.  Es  kommt  vor,  daß 
die  Harnblasen-  (oder  Kloaken-) Ausstülpung  so  gelegen  ist,  daß  der 
Harnleiter,  sei  es  auf  der  Kuppe  oder  an  der  Seite,  ja  vielleicht  ganz 

S  ch  wal  be  -  Grub  er ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  24 
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Fig.  175.  Muskelpräparat  der  Harnblase 
eines  Prostatikers  von  hinten  gesehen.  (Nach 
Angerer.) 


Fig.  176.  Schema  einer  pluriloku- 
laren  Divertikelblase.  (Nach  einem  Fall 
von  Young  aus  Blum.)  Symmetrisch 
gelegene  juxta  -  ureterale  Seitendivertikel 
und  ein  Scheiteldivertikel. 


unscheinbar  und  weit  am 
Rand  des  Divertikels 
seine  blasenwärts  ge- 
richtete Oeffnung  zeigt. 
Dieses  Vorkommnis  soll 
nicht  häufig  sein.  Ker- 
mauner  ersieht  in  die- 
ser Bildung  Ausbauchun- 
gen, Erweiterungen  der 
Harnleiter  im  Endbezirk, 
nicht  aber  vesikale  Di- 
vertikel. Damit  greift 
er  eine  ältere  Vorstel- 
lung auf,  welche  schon 
Englisch  geäußert  hat. 
Zu  dieser  Sorte  von.Miß- 
bildungen  möchte  Ker- 
mauner  u.  a.  die  Fälle 
von  Chonski  und  Mül- 
ler gerechnet  wissen, 
welche  wir  als  Beispiele 
von  gedoppelter  Blase 
durch  weitgehende  Hal- 
bierung der  Anlage  auf- 
faßten. Auch  manche 
Fälle  von  Vesica  bipar- 
tita,  z.  B.  die  Beobach- 
tung von  SCARENZIO, 
zieht  er  heran.  Ob  das 
berechtigt  ist,  bleibe  dahinge- 
stellt. Meines  Erachtens  müßte 
aber  in  zukünftigen  Fällen  diese 
neue  Fragestellung  zu  lösen  sein, 
wenn  man,  fußend  auf  den  Fest- 
stellungen von  Waldeyer  und 
von  Krasa  und  Paschkis  über 
die  charakteristischen  Gewebs- 
verhältnisse  des  Ureters  und  der 
Harnblase  am  Harnleiterostium, 
in  einschlägigen  Fällen  die  Tex- 
tur des  Uebergangs  vom  Ureter 
in  das  erweiterte  Stück  in  Serien- 
schnitten prüfte  und  gegebenen- 
falls rekonstruierte. 

Einzigartig  ist  die  Mittei- 
lung von  Maresch  über  einen 
von  Usami  erhobenen  Befund 
an  einer  Divertikelblase.  Neben 
einem  gänseeigroßen  Divertikel 
der  rechten  Seitenwand  fanden 
sich  drei  kleinere  auf  der 
Gegenseite,  sämtlich  in  der 
Nähe  der  Uretermündungen.  Bei 
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der  histologischen  Untersuchung  der  hochgradig  verdickten  Blasen- 
wand wurden  zahlreiche,  unregelmäßig  gestaltete,  mit  Uebergangsepithel 
ausgekleidete  spaltförmige  Hohlräume  in  der  Muskulatur  entdeckt, 
die  durchwegs,  wie  Reihenschnitte  zeigten,  mit  der  Blase  in  offener 
Verbindung  standen  und  als  angeborene  Exzeßbildungen  der  Schleim- 
haut gedeutet  wurden.  Ein  solcher  gangförmiger  Hohlraum  erstreckte 
sich  auch  eine  Strecke  weit  in  die  Muskelscheide  des  unteren,  linken 
Harnleiterendes.  Dieser  Befund  wird  gleichgestellt  dem  ebenfalls  in 
seiner  Art  einzig  dastehenden  Fall  Peperes,  in  dem  es  sich  um  zahl- 
reiche, zumeist  auch  nur  mikroskopisch  wahrnehmbare  Ausstülpungen 
der  Harnleiterschleimhaut  handelte,  andererseits  erinnert  er  an  die  Fest- 
stellung cystischer,  drüsiger  Gebilde  in  der  Harnblasenmuskulatur  durch 
Oppenheim,  über  welche 
im  vorigen  Abschnitt  be- 
richtet worden  ist. 

Ueber  die  Anatomie 
der  Divertikel  ist  oben 
schon  eine  Andeutung  ge- 
macht. Die  Ausstülpungen 
sind  mehr  oder  minder 
kugelig,  halbkugelig,  birn- 
förmig,  pilzhutähnlich,  ja 
scheibenartig  von  Form. 
Seltener  sind  sie  cylindrisch, 
oder  einem  Handschuhfin- 
ger zu  vergleichen.  Durch 
einen  runden  oder  ovalen 
Divertikelmund  stehen 
sie  in  Verbindung  mit  dem 
eigentlichen  Blasenraum ; 
manchmal  ist  die  isthmische 
Stelle  zwischen  Blase  und 
Divertikel  zu  einem  Di- 
vertikelstiel  oder  Di- 
vertikelhals  ausgezogen. 
Der  Divertikelmund  kann 
beträchtlich,  aber  auch  recht 
klein  sein.  Der  Durchmes- 
ser des  Divertikels  ist  aber 

immer  mächtiger,  als  der  seines  Mundes.  Im  Umfang  schwanken  die 
Ausstülpungen  von  Erbsen-  bis  Kindskopfgröße.  Ihr  Füllungsmaß  ist 
von  Quervain  mit  1,5  1  bezeichnet  worden.  Das  ist  ein  extremer  Fall, 
der  nur  in  einer  Beobachtung  von  Gayet  und  Gauthier  erheblich 
übertroffen  wurde;  denn  sie  melden  über  ein  Fassungsvermögen  eines 
Harnblasendivertikels  von  51  (zit.  nach  Lurz).  Die  Divertikel  treten 
oft  in  Zweizahl,  manchmal  in  Dreizahl  auf;  dann  liegen,  wie  im  Fall 
von  Young  oder  von  Herm.  Angerer,  meist  zwei  Ausstülpungen 
seitlich  der  Ureteren,  eine  nahe  dem  Scheitel  (Figg.  170  u.  176).  Sind 
noch  mehr  und  unregelmäßig  gelagerte  Divertikel  vorhanden,  so  darf 
man  schon  eher  an  rein  erworbene  Ausstülpungen  denken  (infolge  über- 
großen Blasendruckes  und  mehr  oder  weniger  lang  vorausgegangener 
entzündlicher  Blasenwand  Veränderung.) 

Oft  sind  Divertikel  Ablagerungsstätten  für  Konkremente.  Ge- 

24* 


Fig.  177.  Mächtiges  Divertikel  der  Harn- 
blase eines  Mannes,  schief  von  vorne,  rechts  ge- 
sehen. In  den  Uretermündungen  stecken  weiße 
Sonden.  (Beobachtung  von  Pommer,  Praep.  des 
p.  a.  I.  Innsbruck.) 
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schwülste  können  sich  aus  ihrem  Boden  entwickeln.  Gayet  und 
Gauthier  erlebten  die  Inversion  eines  Divertikels  in  die  Blase  (Lurz). 

In  Spätstadien  einer  Divertikelbildung  läßt  nur  mehr  die  Oertlich- 
keit  des  Divertikelmundes  einen  Schluß  auf  die  vermutliche  Anlage  zur  Ausbauchung 
zu.  Der  Rest-Urin  im  Divertikel  führt  gewohnheitsmäßig  zu  Entzündungen  seiner 
Wand  mit  Muskelbeeinträchtigung  und  mit  Schwielenbildung.  Stärkere  Ausweitungen 
sind  die  Folge.  Andererseits  kann  durch  den  vielfachen  Entleerungsreiz  des  Diver- 
tikels seine  Mundmuskulatur  sich  beträchtlich  verstärken.  Schließlich  wird  die 
Ausstülpung  riesengroß,  größer  als  die  eigentliche  Harnblase  selbst.  Umbildungs- 
prozesse, d.  h.  Anpassungen  an  die  fortgesetzten  absonderlichen  Reizlagen  spielen 
dabei  eine  gewaltige  Rolle. 

Für  Riesendivertikel,  wie  z.  B.  in  Pommers  Fall  eines  vorlag  (Fig.  177), 
kommen  vielleicht  im  Sinn  von  Kermauner  auch  jene  öfter  genannten  ungleich- 
mäßigen Wachstumsexzesse  der  Wand  zur  Ueberlegung.  Andererseits  zeigte  der  Fall 
von  Simon  in  der  Wand  der  Ausstülpungen  nur  eine  Muskellage,  also  eine  Bildungs- 
schwäche. Damit  schien  er  jenem  anlagemäßigen  Bildungsfehler  zu  entsprechen, 
welcher  als  Argument  für  die  dysontogenetische  Natur  des  Divertikels  gefordert 
wurde,  die  aber  vielleicht  auch  sonst  vorkommt,  wenn  die  Ausstülpung  an  einem 
der  Blasenwandorte  mit  geringer  Muskelausstattung  gefunden  wird. 

Die  Häufigkeit  des  Harnblasendivertikels  ist  lange 
Zeit  unterschätzt  worden.  Durch  die  endoskopische  Blasenuntersuchung 
und  die  in  den  letzten  Dezennien  gewonnene  größere  Sicherheit  in 
der  operativen  Technik  stieg  die  Zahl  der  Divertikelmeldungen 
gewaltig.  Durrieux  hatte  1901  aus  der  Literatur  194  Fälle  von 
Divertikeln  der  Blase  überhaupt  sammeln  können.  1925  gab  Lurz 
an,  er  habe  aus  dem  Schrifttum  1407  sogenannte  kongenitale  Blasen- 
divertikel  zusammengestellt  und  ihnen  9  neue  Fälle  der  Heidelberger 
Klinik  beigefügt.   Lurz  zitiert  als  größere  Statistiken  diejenigen  von 

Crenshow  und  Crompton  mit  222  Fällen 
Durrieux  „    118  „ 

Etienne  „     74  „ 

Gayet  und  Gauthier  „    122  „ 

Hyman  „    600  „ 

Ueber  das  Alter  der  Divertikelträger  finden  sich  bei  Lurz  folgende 
Angaben:  Dreimal  waren  die  Divertikelträger  Feten.  Hyman  fand 
unter  600  Personen  mit  Harnblasendivertikeln  nur  25—30  unter 
10  Jahren.  Von  den  Fällen  Crenshows  und  Cromptons  war  die 
Mehrzahl  über  50  Jahre  alt.  Pleschner  meldete  12  Fälle  über  40  Jahre, 
Jolly  14  Fälle  zwischen  37  und  72  Jahren.  Unter  17  Kranken  Keydels 
standen  12  in  einem  Lebensalter  über  40  Jahren.  So  war  in  den  von 
Lurz  zur  Statistik  verwendeten  Fällen  die  Mehrzahl  über  40  Jahre  alt. 

Bemerkenswert  ist  die  geringe  Anfälligkeit  des  weiblichen  Ge- 
schlechts; Lurz  zählte  unter  seinen  1416  Fällen  nur  9  Frauen.  Otto  Maier 
wollte  den  Grund  für  diesen  ganz  auffälligen  Unterschied  in  der  besonderen  Ent- 
wicklung der  WoLFFschen  Gänge  zu  Samenleitern  beim  Mann  ersehen,  bzw.  in 
einer  Besserstellung  der  weiblichen  Harnblase  bei  der  Entwicklung  des  Trigonum 
vesicae.  Indes  bestehen  die  von  Maier  vorausgesetzten  Unterschiede  der  Entwick- 
lung des  Blasengrundes  bei  Mann  und  Weib  nicht.  Ich  vermute,  daß  die  raum- 
beanspruchende, engstnachbarliche  Entwicklung  des  weiblichen  Genitalkanals  so 
sehr  die  Blasen  wand  stützt,  daß  keine  rechte  Voraussetzung  für  die  Divertikel- 
bildung an  den  typischen  Stellen  analog  den  männlichen  Fällen  zustande  kommen 
kann.  Der  nicht  so  vollkommene  Blasenschluß  beim  Weib  mit  seiner  weiten  Harn- 
röhre einerseits,  die  Prostataanlage  beim  Mann  mit  der  viel  engeren  und  langen, 
durch  kräftigen  Blasenschließmuskel  vom  Blasenlumen  absperrbaren  Harnröhre 
andererseits  verschärfen  die  Gegensätzlichkeit  der  Vorbedingungen  zur  Divertikel- 
bildung bei  den  zwei  Geschlechtern. 

Eine  Bemerkung  zur  Klärung  der  nomenklatorischen 
Begriffe  dürfte  schließlich  nicht  überflüssig  sein.    Manchmal  sind 
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Divertikel  mit  enger  Mündung  auch  als  Cysten  der  Harnblasen- 
wand angesprochen  worden.  Der  gleiche  Name  wurde  aber  auch,  und 
zwar  ebenso  unrichtig  für  die  terminale  Vorstülpung  des  Ureters  in 
die  Blasenlichtung,  ja  selbst  für  extravesikale  oder  endovesikale  Samen- 
blasenerweiterung und  -Vorbauchung  gebraucht.  Man  sollte  bei  der 
Benennung  dieser  verschiedenen  Umstände  stets  auf  das  Organ  zurück- 
gehen, das  als  Verursacher  oder  Träger  der  absonderlichen  Erscheinung 
gilt.  Als  Cysten  der  Blasenwand  wären  nur  solche  Hohlgebilde 
anzuerkennen,  deren  Entstehung  man  auf  Epithelien  der  Blase  selbst 
oder  auf  dystope  Ureteranlagen  im  Blasenwandgebiet  zurückführen 
könnte  (Holtingfr,  Oppenheimer). 

Bei  Tieren  sind  Blasendivertikel  selten.  Henschen  meint,  daß 
auch  hier  die  meisten  Vorkommnisse  von  vesikalen  Ausstülpungen  auf 
angeborener  Anlage,  wie  z.  B.  kleinen  muskulären  Lückenbildungen, 
beruhen. 
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A.  Einleitung. 

Bei  keinem  Organsystem  des  menschlichen  Körpers  ist  das  Entwick- 
lungsgeschehen so  verwickelt,  wie  gerade  bei  dem  des  Magen-Darmkanals 
und  der  sich  von  ihm  ableitenden  Organe,  handelt  es  sich  doch  hierbei  um 
das  System  des  Wirbeltierkörpers,  das  phylogenetisch  als  das  älteste 
anzusehen  ist,  das  als  erstes  von  allen  Organen  in  der  Tierreihe  auftritt 
und  sich  bei  dem  Einzelindividuum  ontogenetisch  am  frühesten  anlegt, 
um  Nahrungsaufnahme  und  Assimilation  und  damit  die  Existenz  des  Indivi- 
duums sicherzustellen. 

Verfolgen  wir  die  Phylogenese  des  Darmsystems  nach  rückwärts  bis  zu 
jenen  niedrigst  organisierten,  frei  lebenden  Metazoen,  den  Cölenteraten, 
so  sind  diese  in  der  Tat  nichts  anderes  als  einfache  oder  verzweigte  Darm- 
schläuche, die  in  den  einfachsten  Formen  nur  eine  einzige  gleichzeitig  als 
Mund  und  After  funktionierende  Oeffnung  besitzen,  in  die  das  die  Nährstoffe 
zuführende  Meerwasser  aus-  und  einströmt,  wobei  die  Assimilation  der 
Nährstoffe  von  der  die  Innenfläche  auskleidenden  Zellschicht,  dem  Entoderm, 
erfolgt.  Da  zahlreiche  Cölenteraten  ein  Mesoderm  noch  nicht  besitzen, 
ist  es  nur  das  Syncytium  des  Ektoderms,  dessen  Stoffwechsel  sicher  gestellt 
werden  muß,  und  das  vielleicht  neben  dem  Entoderm,  das  diese  Aufgabe 
gleichzeitig  als  zweite  Hauptfunktion  zu  leisten  hat,  als  Exkretionsorgan 
in  Frage  kommt. 

Vergleichen  wir  mit  diesen  primitivsten  Formen  des  organischen  Lebens, 
bei  denen  die  Potenzen  fast  der  Hälfte  aller  das  Individuum  zusammen- 
setzenden Zellen  sich  in  der  Ausdifferenzierung  eines  entodermalen,  der 
Ernährung  dienenden  Schlauches,  des  „Urdarmes",  erschöpft  haben,  die 
Organogenese  eines  Säugetieres  mit  besonderer  Berücksichtigung  des  ento- 
dermalen Verdauungsschlauches,  so  ist  zunächst  festzustellen,  daß  der 
ursprüngliche  Bauplan  im  Prinzip  völlig  der  gleiche  geblieben  ist,  vor  allem 
wenn  man  sich  der  Mühe  unterzieht,  die  Phylogenese  des  Darmkanals  durch 
die  gesamte  Tierreihe  in  großen  Zügen  zu  verfolgen. 

Schon  bei  vielen  Coelenteraten  genügt  der  entodermale  Schlauch  den 
Bedürfnissen  der  Verdauung  nicht:  um  die  der  Diffusion  und  Osmose 
dienende  Oberfläche  zu  vergrößern,  stülpt  sich  das  Ektoderm  am  vorderen 
Ende  des  Verdauungsschlauches  ein,  und  es  entsteht  so  der  ektodermale 
Vorderdarm,  das  Stomodaeum.  Bereits  bei  den  höheren  Würmern  stellen 
wir  eine  zweite  ektodermale  Einstülpung  und  zwar  am  kaudalen  Pole  des 
Individuums  fest,  das  Proctodaeum,  das  sich  ontogenetisch  zunächst 
als  ein  Blindsack  anlegt  und  mit  dem  ursprünglichen  Urdarm,  der  jetzt  als 
Mesenteron  bezeichnet  wird,  zunächst  noch  nicht  kommuniziert,  bis  dann  die 
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aus  den  zwei  Zellagen  bestehende  ekto-entodermale  Grenzmembran  schließ- 
lich schwindet,  so  daß  das  sich  nun  aus  drei  Abschnitten  zusammensetzende 
Darmrohr  als  ein  einheitliches  Gebilde  den  Organismus  in  der  Längsachse 
durchzieht,  ein  Prinzip  der  Organogenese,  das  sich  in  allen  Phasen  noch  beim 
menschlichen  Embryo  feststellen  läßt. 

Dadurch,  daß  nun  im  weiteren  Verlauf  der  Phylogenese,  und  zwar 
schon  ziemlich  frühzeitig,  der  Darm  an  bestimmten  Abschnitten  Erweite- 
rungen zeigt,  entstehen  in  der  Tierreihe  jene  homologen  Organe,  für  die  aus 
Zweckmäßigkeitsgründen  eine  einheitliche  Nomenklatur  eingeführt  worden 
ist:  die  Mundhöhle,  der  Pharynx,  der  Oesophagus,  der  Magen,  der  Dünn- 
nnd  Dickdarm,  sowie  der  Enddarm,  Organe,  die  im  Laufe  der  Entwicklung 
entsprechend  dem  Prinzipe  der  Arbeitsteilung  zwecks  Uebernahme  von 
Sonderfunktionen  im  Dienste  der  Verdauung  z.  T.  sehr  hoch  komplizierte 
histologische  Differenzierungsvorgänge  durchmachen,  besonders  da  schon 
bald  außer  der  ursprünglichen  Doppelzellage  des  Ekto-Entoderms  das 
Mesenchym  sich  auszudifferenzieren  beginnt  und  jene  längs  und  zirkulär 
laufenden  glatten  Muskelfaserbündel  bildet,  die  die  Fortbewegung  des 
Darminhaltes  gewährleisten. 

Entsprechend  der  verschiedenen  Ernährungsweise  sehen  wir  mit  fort- 
schreitender Phylogenese  aus  dem  Darme  sich  drüsige  Organe  ausstülpen, 
die  wichtige  Verdauungssäfte  liefern,  so  aus  dem  Kopfdarme  die  Speichel- 
drüsen, aus  dem  Mitteldarm  dicht  hinter  dem  Magen  Leber  und  Pankreas, 
bzw.  ein  einheitliches  Organ,  das  Hepatopankreas,  dessen  Sekret  die  ver- 
dauenden Eigenschaften  der  Galle  und  des  Pankreassaftes  vereinigt. 

So  stellt  sich  die  Organogenese  des  Darmkanals  des  menschlichen 
Embryo  als  eine  Summe  von  Einzelvorgängen  dar,  für  die  wir  in  der  Phylo- 
genese unschwer  das  entsprechende  Urphänomen  häufig  wieder  erkennen, 
deren  korrelativer  Zusammenhang  uns  jedoch  noch  in  vielen  Punkten  unklar 
ist.  Hier  ist  der  Punkt  gegeben,  wo  im  Anschluß  an  die  rein  vergleichende 
Forschungsrichtung  kausalanalytische  Untersuchungsmethoden  einzusetzen 
haben,  um  im  Entwicklungsgeschehen  das  Wesen  und  den  Einfluß  jener 
„realisierenden"  und  „determinierenden"  Faktoren  (Roux)  zu  erkennen, 
die  in  ihrem  Wechselspiel  und  gegenseitiger  Beeinflussung  die  endgültige 
und  uns  sichtbare  Form  bestimmen. 

Wird  aus  irgend  einem  Grunde  diese  Korrelaton  gestört,  erliegen  z.  B. 
die  realisierenden  Faktoren,  die  sich  in  den  mechanischen  Wechselwir- 
kungen bei  der  Organogenese  geltend  machen,  einem  hemmenden  Faktor, 
so  muß  zwangsläufig  das  Entwicklungsgeschehen  von  diesem  Augenblicke  an 
in  abnorme  Bahnen  gelenkt  werden,  es  entsteht  die  Dysmorphie,  die 
Mißbildung. 

Der  vorliegende  Abschnitt  dieses  der  Morphologie  der  Mißbildungen 
gewidmeten  Handbuches  stellt  sich  die  Aufgabe,  die  Mißbildungen  des  Darmes 
und  der  Verdauungsdrüsen  einschließlich  der  Kloakenmißbildungen  darzu- 
stellen. Da  der  Verfasser  der  festen  Ueberzeugung  ist,  daß  die  rein  de- 
skriptive Betrachtungsweise  nicht  ausreicht,  um  die  Mißbildungen  des 
Magen-Darmkanals  unserem  Verständnis  zu  erschließen,  wird  er  von  einer 
rein  morphologischen  Beschreibung  der  einzelnen  Zustandsbilder  absehen, 
vielmehr  den  Versuch  machen,  von  dem  seiner  Meinung  nach  einzig  möglichen 
Standpunkt  einer  vergleichend-anatomischen  und  kausal-analytischen  Be- 
trachtungsweise sie  einzelnen  Formen  zu  schildern,  denn: 
„Alle  Glieder  bilden  sich  aus  nach  ew'gen  Gesetzen, 
Und  die  seltenste  Form  bewahrt  im  geheimen  das  Urbild." 
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B.  Die  Entwicklungsgeschichte  des  Magendarmkanals  und  der 

Verdauungsdrüsen. 

Entsprechend  der  in  der  Einleitung  bekundeten  Absicht,  bei  der  Dar- 
stellung der  Mißbildungen  des  Magen-Darmkanals  nicht  nur  rein  deskriptiv 
zu  verfahren,  sondern  zu  versuchen,  die  vergleichend-anatomische  und 
kausal-analytische  Betrachtungsweise  in  den  Vordergrund  zu  stellen,  möge 
dies  Prinzip  zunächst  bei  der  Schilderung  der  normalen  Organogenese  des 
Magen-Darmkanals  und  der  Verdauungsdrüsen  des  menschlichen  Embryo 
insoweit  Anwendung  finden,  als  ihre  Kenntnis  die  unerläßliche  Voraussetzung 
für  das  Verständnis  der  pathologischen  Entwicklungsformen  und  der  sie 
bedingenden  Faktoren  darstellt x). 

Bei  allen  Formen  des  Tierreiches  wird  die  erste  Anlage  des  primitiven 
Darmes  und  seine  weitere  Ausbildung  durch  den  für  die  betreffende  Art 

charakteristischen  Modus  des  Gastru- 
lationsprozesses  bedingt:  bei  dem  sich 
total  furchenden,  holoblastischen  Ei 
ist  der  Darmkanal  von  Anfang  an  ein 
geschlossenes  Rohr,  während  beim 
Wirbeltierembryo,  der  sich  nach  dem 
Typus  der  partiellen,  diskoidalen 
Furchung  entwickelt,  die  erste  An- 
lage des  Darmrohres  sich  als  eine 
flächenhaft  angeordnete  entodermale 
Zellage  darstellt  entsprechend  ihrer 
flächenhaften  Ausbreitung  in  der  Keim- 
scheibe. 

Nach  Broman  (9)  differenziert  sich 
der  primitive  Darm  aus  Entoderm 
und  viszeralem  Mesoderm  zu  einem  zu- 
nächst an  beiden  Enden  geschlossenen 
Rohre,  das  sich  bis  auf  den  mittleren 
Abschnitt  von  der  Dotterblase  abhebt. 
So  entsteht  bereits  sehr  frühzeitig  die 
charakteristische  Dreiteilung  des 
embryonalen  Darmkanals :  der  mittlere 
Teil,  der  noch  mit  der  Dotterblase  in 
breiter  Verbindung  steht,  ist  der 
Mittel  darin,  der  kranial  von  ihm 
gelegene  Abschnitt  stellt  den  Vor- 
derdarm, der  kau  dal  gelegene  den 
Enddarm  dar  (Fig.  1).  Dadurch,  daß 
nun  die  beiden  letztgenannten  Darm- 
abschnitte durch  Einreißen  der  hier 
befindlichen  ektodermalen  Verschluß- 
membran, der  Rachenhaut  und  der 
Kloakenmembran  sich  nach  außen 
öffnen,  ist  bereits  in  diesem  sehr  frühen  Entwicklungsstadium  der  definitive 
Zustand  eines  den  Embryo  in  der  Längsachse  durchziehenden  Verdauungs- 
schlauches erreicht,  der,  fixiert  durch  ein  ventrales  und  dorsales  Mesenterium 

1)  Die  folgende  Darstellung  stützt  sich  auf  die  Lehrbücher  der  vergleichenden  und 
menschlichen  Entwicklungsgeschichte  von  Hertwig,  Keibel-Mall,  Kollmann  und 
Broman,  berücksichtigt  aber  besonders  die  einschlägige  neuere  und  neueste  Literatur;  die 
Figuren  1 — 4  sind  dem  Lehrbuch  von  Keibel-Mall  entnommen.  D.  V. 


Fig.  1.  Medianer  Sagittalschnitt  durch 
den  Darmkanal  eines  Embryo  von  23  Ur- 
segmenten.  Nach  Thompson  (30  a).  Vergr. 
40: 1. 


Erklärung  der  Abkürzungen  in  Fig. 
1 — 4:  All.  Allan tois;  C.per.  Cavum  peri- 
cardii;  Cl.  Kloake;  Mem.cl.  Kloaken- 
membran. D.v.  Dottergang.  D.W.  Wolff- 
scher  Gang ;  DivJiep.  Leberfeld ;  Ga.  Magen ; 
Gl.th.  Schilddrüse;  Int.cau.  Schwanzdarm; 
Mem.ph.  Piachenhaut;  Oes.  Speiseröhre; 
Panc.d.  Dorsales  Pankreas;  Panc.v.  Ven- 
trales Pankreas;  Pr.ver.  Wurmfortsatz; 
R.  RATHKESche  Tasche;  Tr.  Trachea; 
Ves.fel.  Gallenblase. 
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als  ein  gestrecktes  Rohr  in  leicht  konvexem  Bogen  den  embryonalen  Körper 
durchläuft.  Dieser  für  die  niedrigen  Wirbeltiere,  z.  B.  Amphioxus  und  die 
Cyclostomen  charakteristische  primitive  Zustand  des  Darmkanals  erfährt 
bei  den  Selachiern,  Ganoiden  und  Teleostiern  eine  sehr  wichtige 
prinzipielle  Aenderung,  als  nämlich  an  bestimmten  Abschnitten  des  Darmes 
durch  größeres  Längenwachstum  Spiralbildung,  bzw.  Schlingenbildung 
auftritt,  ein  Prinzip,  das,  im  wesentlichen  der  Oberflächenvergrößerung 
dienend,  von  den  Amphibien  an  immer  größere  Maße  erreicht,  um  sich 
bei  den  am  höchsten  entwickelten  Wirbeltieren  am  stärksten  auszuprägen. 

Beim  menschlichen  Embryo  ist  es  vor  allem  der  Vorder-  und  Enddarm, 
der  in  diesen  Stadien  bereits  ein  vermehrtes  Wachstum  erkennen  läßt, 
während  der  Mittel- 
darm sich  auf  eine 
konzentrische  Ein- 
engung seiner  Ver- 
bindung mit  der 
Dotterblase,  des  so- 
genannten Dotter- 
ganges beschränkt, 
um  im  übrigen  im 
Wachstum  hinter 
Vorder-  und  End- 
darm zurückzublei- 
ben. Der  letztge- 
nannte erweitert  sich 
in  der  Kloaken- 
gegend, steht  in  Ver- 
bindung mit  der  Al- 
lantois  und  reicht 
eine  kurze  Strecke 
in  den  Schwanz  hin- 
ein (Fig.  2). 

Schon  frühzeitig 
zeigt  sich  eine  topo- 
graphische Verschie- 
bung der  Wachs- 
tumstendenz zu- 
gunsten des  Mitteldarms :  es  entsteht  beim  Embryo  Thompson  von  2,3  mm 
Länge  (30  b)  durch  Ausstülpung  aus  dem  Darm,  dem  sogenannten  Leber- 
feld, ventral  und  medial  in  das  Septum  transversum  die  erste  Anlage  der 
Leber,  die  durch  eine  zentrale  Höhle  mit  dem  Darmlumen  in  Verbindung 
steht  und  eine  sehr  erhebliche  Wachstumstendenz  zeigt. 

Der  4  mm  lange  Embryo  von  Bremer  (8)  zeigt  auf  das  deutlichste 
jenes  Entwicklungsstadium,  in  dem  die  zweite  Ausstülpung  aus  dem  Darm 
und  zwar  aus  dem  Oesophagus  erfolgt,  die  zur  Abteilung  der  Trachea,  bzw. 
der  Lunge  führt:  an  der  ventralen  Wand  des  Oesophagus  findet  sich  ein 
birnförmiges  Divertikel,  das,  in  kaudaler  Richtung  vorwachsend,  sich  nach 
links  und  rechts  dichotomisch  aufteilt  und  die  primitive  Anlage  der  sich  in 
die  Bronchien  verzweigenden  Trachea  darstellt,  die  in  diesem  Stadium 
noch  breit  mit  dem  Oesophagsluumen  kommuniziert1).    Die  definitive 

1)  Eingehende  Untersuchungen  über  die  weitere  Entwicklung  des  Bronchialbaumes 
im  Sinne  einer  „asymmetrischen  Dichotomie"  in  den  konstanten  Proportionen  des  goldenen 
Schnittes  s.  W.  Bender  (4). 


--  Vauc.d. 


Div.hep. 


Panc.v. 


Fig.  2.  Medianer  Sagittalschnitt  eines  4,9  mm  langen 
Embryo.    (Nach  Ingals.)    Vergr.  24 : 1. 
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Trennung  von  Oesophagus  und  Trachea  in  zwei  median  angeordnete  Röhren 
erfolgt  dadurch,  daß,  während  die  Lungenknospen  in  kaudaler  Richtung 
vorwachsen,  die  zwischen  Oesophagus  und  Trachea  bestehende  Scheidewand 
in  gerade  entgegengesetzter  Richtung,  d.  h.  in  oraler  Richtung  sich  vor- 
schiebt und  die  lateralen  Wände  des  Vorderdarmes  eine  kaudal  beginnende 
Verschmelzung  zeigen,  che  zur  Bildung  des  Septum  oesophago-tracheale 
führt  (Fig.  3)1). 

Ist  dieser  in  dem  proximalen  Teil  des  Oesophagus  auftretende  und 
die  Abschnürung  der  Trachea  bedingende  Wachstunisimpuls  abgeklungen, 
so  ist  jetzt  in  den  mehr  kaudal  gelegenen  Abschnitten  des  Oesophagus,  und 
zwar  in  Höhe  des  4.  Halssegments  (Embryo  Ingalls  von  4,5  mm  Länge). 


ventraler  Richtung  umfaßt,  die  mit  einem  kurzen,  dicken  Stiel,  dem  primi- 
tiven Gallengang  mit  dem  Darmlumen  in  Verbindung  steht. 

Entgegen  der  in  den  meisten  Lehrbüchern  anzutreffenden,  auf  Hammar 
(12  a),  Brächet  (6)  u.  a.  zurückgehenden  Darstellung  der  Leberentwicklung, 
nach  der  das  sezernierende  Parenchym  und  die  Ausführungsgänge  gleich- 
zeitig entstellen  sollen  -  insbesondere  soll  eine  in  kaudaler  Richtung 
erfolgende  Absprossung  des  primitiven  Leberschlauches  die  erste  Anlage  der 
Gallenblase  sein  —  müssen  an  dieser  Stelle  die  neusten  Ergebnisse  der 
Hepatogenese  von  Ludwig  (21)  und  Hammar  (12a)  berücksichtigt  werden. 

Ist  durch  Abschnürung  der  Leberanlage  vom  Vorderdarm  der  allseitig 
mit  Parenchymzellen  besetzte  primitive  Gallengang  entstanden,  sprossen 
peripher  aus  diesem  Hohlgebilde  die  zwei  primitiven  Ductus  hepatici  hervor, 
die  ebenso  wie  der  primitive  Gallengang  mit  Leberparenchymzellen  besetzt 


1)  Eine  völlige  Ablehnung  dieses  Entwicklungstypus  der  Trachea  findet  sich  bei 
Böker  (5)  auf  Grund  von  Untersuchungen  an  Embryonen  von  Lacerta  agilis. 


Pane.d. 


ein  vermehrtes  Wachstum 
zu  beobachten :  der  Oeso- 
phagus wird  allmählich 
größer,  seine  Wandung 
verdickt  sich  unter  gleich- 
zeitiger lateraler  Abplat- 
tung, es  ist  eine  gut  ab- 
grenzbare, spindelförmige 
Erweiterung  des  Vorder- 
darmes, die  Magen  an- 
läge, entstanden.  Hier 
nimmt  das  Darmrohr 
eine  schräge  Stellung 
ein,  indem  seine  ventrale 
Kante  etwas  nach  rechts, 
seine  dorsale  entspre- 
chend nach  links  sieht: 
s.  Ingalls  (13). 


Fig.  3.  Darmkanal  eines  Embryo  von  7,5  mm  Länge. 
(Harvard  Collection,  Serie  256.)  Vergr.  16: 1. 


An  seinem  kaudalen 
Ende,  beim  Uebergangin 
das  primitive  Duodenum, 
wird  der  Magen  wieder 
sehr  eng,  hier  wird  er 
von  der  jetzt  ein  sehr 
starkes  Wachstum  zei- 
genden Leberanlage  in 
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sind  und  demnach  primär  sekretorischen  Charakter  tragen.  Dadurch, 
daß  die  genannten  Zellkomplexe  sich  zu  den  Choledochusdrüsen  bzw. 
Hepaticusdrüsen  umdifferenzieren,  nehmen  die  erwähnten  Abschnitte  den 
Charakter  von  Ausführungsgängen  an,  d.  h.  sie  verdanken  einem  Reduktions- 
vorgang ihren  definitiven  Zustand. 

Die  Gallenblase  selbst  stellt  sich  in  ihrer  ersten  Anlage  als  eine  um- 
schriebene Dilatation  des  primitiven  Choledochus  dar,  sie  leitet  sich  demnach 
vom  Vorderdarm  ab  und  ist  ebenfalls  mit  Parenchymsprossen  besetzt. 
Analog  wie  beim  Choledochus  und  den  beiden  primitiven  Ductus  hepatici 
fallen  diese  Parenchymsprossen  einer  Rückbildung  anheim  und  werden 
zu  den  Drüsen  des  Ductus  cysticus  und  des  Gallenblasenhalses.  Dadurch, 
daß  nun  an  dieser  Auftreibung  des  Choledochus  an  einer  Stelle  ein  um- 
schriebenes Wachstum  einsetzt,  entsteht  ein  solides  Blastem,  das  sub- 
serös an  der  Leberunterfläche  vorwächst  und  in  dem  bald  interzellu- 
läre, zusammenfließende  Vakuolen  auftreten.  So  kommt  es  zur  Bildung 
einer  einheitlichen  Lichtung,  die  dadurch  immer  größer  wird,  daß  das  an  der 
Peripherie  immer  weiter  wuchernde  Epithel  eine  sekundäre  Vakuolisierung 
zeigt.  So  ist  es  entwicklungsgeschichtlich  begründet,  daß  sich  echte  Drüsen- 
bildungen, wie  beim  Choledochus  und  dem  Cysticus,  in  der  eigentlichen 
Gallenblasenwand  nicht  finden,  die  durch  evertierendes  Wachstum  ent- 
standenen LuscHKAschen  oder  AscHOFFschen  Gänge  dürfen  demnach  nicht 
als  echte  Drüsen  angesprochen  werden. 

Die  Bildung  der  Gallenblase  ist  demnach  ein  sekundärer  Vorgang, 
und  es  besteht  der  für  die  ganze  Gallenblase  von  Rex  (26)  geprägte  Ausdruck 
„modifizierter  Gallengang"  nicht  zu  Recht.  Nur  der  D.  cysticus  und 
vielleicht  der  Gallenblasenhals  können  diese  Bezeichnung  für  sich  in  Anspruch 
nehmen. 

Entsteht  so  nach  Ludwig  (21)  die  Leberanlage  einheitlich,  indem  sich 
die  Lebertrabekel  mehr  aus  dem  kranialen,  die  Gallenblase  und  der  D. 
cysticus  mehr  aus  dem  kaudalen  Teil  der  Anlage  ausdifferenzieren,  so  wäre 
noch  kurz  die  Frage  nach  der  Entstehung  der  intrahepatischen  Gallen- 
gänge zu  streifen:  nach  der  bisherigen,  in  den  Lehrbüchern  vertretenen 
Ansicht  sprossen  aus  der  kranialen  Anlage  solide  Zellstränge,  die  „Leber- 
trabekel" hervor,  die,  miteinander  anastomosierend  ein  dichtes  Netzwerk 
bilden  und  sich  unter  Verlust  ihres  drüsigen  Charakters  in  che  intrahepatischen 
Gallengänge  umwandeln  sollen.  Kölliker  (17),  Lewis  (19),  und  Braus  (7). 

Diese  Anschauung  über  die  Entstehung  der  intrahepatischen  Gallen- 
gänge ist  ganz  neuerdings  von  Hammar  (155)  eingehend  untersucht  worden : 
an  der  Hand  von  sehr  anschaulichen  Modellen  weist  dieser  Autor  nach, 
daß  die  Gallengangsanlage  zunächst  in  Form  einer  „primären  Gallengangs- 
platte entsteht,  die  ein  Lumen  erhält  und  der  die  Trabekel  aufsitzen.  Durch 
einwachsende  Aeste  der  Vena  portae  wird  diese  Platte  aufgeteilt  und  durch- 
bohrt, durch  auswachsende  Zellplatten  läßt  sie  die  sogenannten  „sekundären 
Gallengangsplatten"  entstehen,  die  dann  wiederum  zunächst  solide  Zell- 
sprossen in  die  Trabekelmasse  aussenden,  und  zwar  entlang  den  Aesten  der 
Vena  portae  auf  der  Oberfläche  des  periportalen  Mesenchyms.  Dadurch, 
daß  diese  soliden  Zellstränge  sekundär  ein  Lumen  erhalten,  entstehen  die 
intrahepatischen  Gallengänge,  in  die  dann  die  inzwischen  gebildeten  Gallen- 
kapillaren einmünden. 

Weniger  kompliziert  und  weniger  umstritten  als  bei  der  Leber  und  den 
abführenden  Gallen  wegen  liegen  die  entwicklungsgeschichtlichen  Vor- 
gänge, die  zur  Bildung  der  zweiten  großen  Verdauungsdrüse,  des  Pankreas, 
führen.  Vergleichend-entwicklungsgeschichtlich  interessant  ist  die  Tatsache, 
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daß  diese  Drüse,  bei  allen  Wirbeltieren  außer  bei  Amphioxus  vorkommend, 
ihre  Entstehung  einem  anscheinend  für  alle  Wirbeltiere  charakteristischen 
Entwicklungsmodus  verdankt. 

Wie  wir  heute  annehmen  dürfen,  entstellt  die  Bauchspeicheldrüse  bei 
allen  Wirbeltieren  kurz  nach  der  Bildung  des  Leberdivertikels  aus  zwei 
getrennten,  nahezu  gleichzeitig  auftretenden  Anlagen,  dem  dorsalen  und 
ventralen  Pankreas,  von  denen  das  erstere  mehr  kranial,  das  letztgenannte 
mehr  kaudal  aus  dem  Darmrohr  aussproßt.  Von  beiden  Anlagen  verfügt  beim 
menschlichen  Embryo  die  dorsale  über  eine  größere  Wachstumspotenz, 
schon  bei  einem  9,4  mm  langen  Embryo  hat  sich  die  entodermale  Zellwuche- 
rung vom  Darm  abgeschnürt  und  in  die  Länge  gestreckt,  so  daß  sie  bereits 
einen  kurzen  Ausführungsgang  besitzt,  während  die  ventrale  Anlage  sich  im 
Gegenteil  ganz  vom  Duodenum  abschnürt  und  sich  mit  fortschreitendem 


Fig.  4.  Darrukanal  eines  Embryo  von  9,4  mm  Länge.  (Harvard  Collection,  Serie  1005.) 
Vergr.  13 : 1. 

Wachstum  des  Choledochus  dem  dorsalen  Pankreas  so  weit  nähert,  daß  eine 
gegenseitige  Durchwachsung  und  Durchflechtung  beider  Anlagen  erfolgt. 
Durch  Anastomosenbildung  beider  Ausführungsgänge  entsteht  schließlich 
der  gemeinsame  Ductus  pancreaticus.  Die  gewöhnlich  beim  menschlichen 
Embryo  zu  beobachtende  gemeinsame  Einmündung  des  Pankreasganges 
mit  dem  Choledochus  findet  dadurch  ihre  Erklärung,  daß  sich  der  dorsale 
Ausführungsgang  zurückbildet  und  das  Sekret  des  dorsalen  Abschnittes 
des  Organs  durch  die  erwähnte  Anastomosenbildung  eine  Abflußmöglichkeit 
erhält. 

Während  sich  am  proximalen  Teil  des  Mitteldarmes  die  geschilderten 
Entwicklungsvorgänge  abspielen,  als  deren  Endprodukte  Leber  und  Pankreas 
entstehen,  ist  an  dem  mehr  distal  gelegenen  Punkte,  an  dem  der  Dottergang 
sich  in  den  Darm  einsenkt,  eine  wichtige  Aenderung  eingetreten:  durch 
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Zunahme  der  winkligen  Abknickung  des  ober-  und  unterhalb  des  Insertions- 
punktes  gelegenen  Dannabschnittes  gegeneinander  ist  die  „primäre  Darm- 
schleife" entstanden  (Fig.  4),  von  deren  Scheitelpunkt  sich  ungefähr  beim 
7  mm  Embryo,  häufig  aber  auch  später,  der  Dottergangsstiel  abzulösen 
pflegt.  Ist  dies  geschehen,  so  bemerkt  man  an  dem  distalen  und  aufstei- 
genden Schenkel  der  primären  Darnschleife  eine  nur  ventral  gelegene  plötz- 
liche Erweiterung  des  Darmrohres  als  Grenze  zwischen  Dick-  und  Dünndarm, 
die  erste  Anlage  des  Co e cum.  Der  Schwanzdarm  hat  sich  in  diesem  Ent- 
wicklungsstadium  bis  auf  einen  Zellstrang  zurückgebildet. 

In  diesem  Entwicklungsstadium  setzt  nun  die  bekannte  „Drehung"  der 
primären  Darnschleife  ein,  ein  Vorgang,  der  durch  neuere  und  neuste  Unter- 
suchungen von  Vogt  (32 — 33)  und  Pernkopf  (24)  unserem  Verständnis 
erschlossen  ist:  diese  Drehung  vollzieht  sich  beim  menschlichen  Embryo 
nach  Vogt  derart,  daß  der  orale  oder  Dünndarmschenkel  unter  Schlingen- 
bildung in  der  Bauchhöhle  und  in  der  Kavität  des  physiologischen  Nabel- 
bruches seine  ventrale  Lage  zum  kaudalen  oder  Colonschenkel  verläßt  und 
zunächst  rechts  von  ihm  zu  liegen  kommt,  um  sich  dann  unter  dem  Colon- 
schenkel nach  links  herüberzuschieben,  so  daß  nach  vollendeter  Drehung 
der  Colonschenkel  in  geradem,  schlingenlosem  Verlaufe  dem  jetzt  stark  ange- 
wachsenen Dünndarmkonvolut  kranial  aufliegt,  das  aus  einem  intraabdomi- 
nellen und  einem  in  der  Höhle  des  physiologischen  Nabelbruches  liegenden 
extraabdominellen  Abschnitt  besteht.  Entgegen  der  althergebrachten,  im 
wesentlichen  auf  die  ToLDTSchen  Untersuchungen  zurückgehenden  Auf- 
fassung legt  Vogt  besonderes  Gewicht  auf  die  Tatsache,  daß  diese  Drehung 
das  Duodenum,  bzw.  die  Flexura  duodeno-jejunalis  mit  einbegreift, 
bzw.  von  ihr  ausgeht,  und  daß  dieser  Drehungsvorgang  vom  Pylorus  bis  zum 
Enddarm  reicht.  Dementsprechend  wird  diese  Drehung  dem  intraabdominal 
gelegenen  Dünndarmabschnitt  zwangsläufig  übermittelt,  bis  sich  bei  straff 
fixiertem  Colonschenkel  das  Nabelhöhlenkonvolut  durch  Stauchung  nach 
rechts  und  unter  den  Colonschenkel  legen  muß. 

Diese  Darmdrehung  der  primären  Schleife  ist  demnach  ein  zwangsmäßig 
ablaufender,  mechanisch  bedingter  Vorgang,  der  an  der  Flex.  duodeno- 
jejunalis  beginnend,  zunächst  an  dem  intraabdominellen,  später  an  dem 
extraabdominellen  Darmkonvolut  in  Erscheinung  tritt,  d.  h.  von  proximal 
nach  distal  fortschreitet,  und  zwar  in  direkter  Abhängigkeit  von  der,,  Achsen- 
drehung des  Duodenums",  die  ihrerseits  wiederum  abhängig  ist  von  der  oben 
schon  erwähnten  Linkswendung  des  Magens. 

Diese  bereits  in  sehr  frühem  Entwicklungsstadium  zu  beobachtende 
Linksdrehung  des  Magens  bereitet  dem  Versuch  einer  kausal-analytischen 
Deutung  große  Schwierigkeiten:  „Sie  gehört,  da  der  Magen  von  vornherein 
asymmetrisch  nach  links  gewendet  ist,  bereits  in  das  Bereich  der  primären 
Asymmetrien,  die  durchaus  als  determiniert  anzusehen  sind,  und  wenn 
etwa  für  den  Magen  noch  andere  Organe  bestimmend  sein  sollten  (Leber, 
Herz,  Sinus  venosus),  so  ist  es  eben  deren  Asymmetrie,  die  inneren  Ursachen 
ihre  Entstehung  verdankt"  (Vogt  1.  c). 

Stellen  wir  uns  auf  diesen  von  Vogt  vertretenen  Standpunkt1),  so  er- 
scheint es  zwecklos,  in  dieser  Richtung  den  Versuch  einer  Analyse  zu  machen, 
es  soll  vielmehr  ein  Phänomen  geschildert  werden,  dessen  Analyse  in  ver- 
gleichend-anatomischer und  entwicklungsmechanischer  Richtung  auf  Grund 
neuer  und  neuster  Untersuchungsergebnisse  gelungen  sein  dürfte :  es  handelt 


1)  Eine  Kritik  der  VoGTschen  Anschauungen  hinsichtlich  der  Achsendrehung  des 
Duodenums  siehe  bei  Pernkopf  (24). 
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sich  um  die  Raddreh  u  ngdesDuodenums.  deren  prinzipielle  Bedeutung 
zuerst  von  Vogt  richtig  erkannt  wurde. 

Von  der  Annahme  ausgehend,  daß  ein  derartiger  Drehungsmechanismus 
des  Duodenums  nicht  erstmalig  beim  menschlichen  Embryo  auftreten 
könne,  vielmehr  eine  vielleicht  sehr  lange  stammesgeschichtliche  Entwicklung 
haben  müsse,  versuchte  Anders  (3)  durch  vergleichend-anatomische  Unter- 
suchungen die  phylogenetische  Entwicklung  dieses  Phänomens  klarzustellen. 
Die  Ergebnisse  dieser  Untersuchungen  lassen  sich  kurz  dahin  zusammen- 
fassen, daß  sich  hinsichtlich  der  Organogenese  des  Darmkanals  das  Prinzip 
einer  Achsendrehung  schon  bei  den  niedrigsten  Formen  des  Wirbeltier- 
stammes feststellen  läßt.  Schon  bei  den  Cyclostomen  beginnend,  erreicht 
dies  Prinzip  bei  den  Selachiern,  bei  denen  es  im  Sinne  des  Spiraldarmes 
seinen  morphologischen  Ausdruck  findet,  seinen  Höhepunkt,  um  von  nun  an 
bei  allen  Vertretern  des  Wirbeltierstammes  als  unverlierbares  Erbgut  nach- 
weisbar zu  sein.  Mit  fortschreitender  Entwicklung,  d.  h.  mit  zunehmender 
Differenzierung  der  Körperform,  ihrer  Höhlen  und  der  hiervon  wiederum 
abhängigen  Entwicklung  des  Verdauungsschlauches  erfährt  dies  Prinzip 
eine  langsame  Reduktion,  so  daß  es  bei  den  Säugetieren  nur  noch  in  Resten 
nachweisbar  ist,  und  zwar  beschränkt  es  sich  beim  menschlichen  Embryo 
auf  den  proximalen  Teil  des  Duodenums,  dessen  Drehungsmechanismus 
Vogt  als  die  „Raddrehung"  des  Duodenums  bezeichnet  hat.  Es  handelt 
sich  hierbei  um  eine  Wachstumsdrehung  des  Duodenums  um  eine  einheitliche 
Achse,  an  die  es  breitbasig  aufgelötet  ist  und  die  dargestellt  wird  durch  eine 
Gewebsmasse,  die  außer  dem  Pankreas  die  Darmgefäße  und  zwar  die  Pfort- 
ader und  die  Art.  mesenterica  superior  enthält  und  dementsprechend  von 
Vogt  als  „Gefäßpankreasstiel"  bezeichnet  wird.  Der  genauere  Ablauf 
dieses  Drehungsvorganges  läßt  sich  leicht  aus  der  Lageveränderung  der 
Flexura  duodeno-jejunalis  erkennen,  einen  Gradmesser  des  Drehungswinkels 
bildet  die  Wanderung  der  Mündungen  des  Gallenganges  und  des  Pankreas- 
ausführungsganges,  sowie  die  Lageveränderung  von  Pankreaskopf  und 
-gefäßen  zu  einander. 

Kompliziert  wird  dieser  Drehungsvorgang  noch  durch  eine  jetzt  sekundär 
auftretende  Drehung  des  Gefäß-Pankreasstieles  um  90 — 120°,  indem  die 
Art.  mes.  sup.  die  Drehungsachse  bildet,  um  die  die  übrigen  Bestandteile 
des  Stieles,  Vena  portae  und  Pankreaskopf  nach  rechts  um  sie  herumgewälzt 
werden  (Fig.  5a--c  von  Vogt). 

Die  Entstehung  von  Rectum  und  Anus  des  menschlichen  Embryo 
stellt  eine  Entwicklungsphase  dar,  deren  vollständiges  Verstehen  uns  nur  die 
vergleichende  Entwicklungsgeschichte  vermittelt:  die  Entwicklung  des 
Anus  aller  Wirbeltiere  ist  an  die  Differenzierung  des  Blast oporus  geknüpft 
d.  h.  an  jene  Stelle,  wo  sich  bei  Beginn  der  Entwicklung  des  Embryo  äußeres 
und  inneres  Keimblatt  eingestülpt  haben.  Da  es  jetzt  sicher  feststeht,  daß 
die  im  Bereich  des  Urmunds  liegenden  Zellen  sich  direkt  an  der  Bildung  des 
Afters  beteiligen,  stellt  dieser  keine  Neubildung  dar,  wie  etwa  die  durch 
Einstülpung  des  Ektoderms  gegen  die  Kopfdarmhöhle  und  nach  Einreißen 
der  Rachenmembran  entstandene  Mundhöhle. 

Während  der  weiteren  Entwicklung  des  Anus  stehen  bei  den  Amphibien 
in  der  Regio  analis  Ektoderm  und  Entoderm  durch  das  mittlere  Keimblatt 
in  Verbindung :  alle  drei  Keimblätter  bilden  hier  eine  einheitliche  Zellmasse, 
bis  sich  das  mittlere  Keimblatt  aus  der  Verbindung  mit  Ekto-  und  Entoderm 
löst,  so  daß  beide  Keimblätter,  dicht  aneinander  liegend,  im  Grunde  der 
ektodermalen  Aftergrube  die  sogenannte  Aftermembran  bilden.  Der  Anus 
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wird  durchgängig,  indem  die  Zellen  der  epithelialen  Verschlußmembran 
auseinanderweichen . 

Wie  Anders  (1)  durch  vergleichend-anatomische  Untersuchungen 
nachweisen  konnte,  bestehen  hier  in  der  Regio  analis  entwicklungsmechanisch 
sehr  interessante  Beziehungen  zwischen  Ekto-  und  Entoderm  insofern,  als 
nämlich  das  äußere  Keimblatt  durch  Einstülpung  und  Ausbildung  des 
sogenannten  Afterstrangs  unter  allen  Umständen  versucht,  mit  dem  Ento- 
derm in  Verbindung  zu  treten.  Die  Herstellung  dieser,  unter  einem  positiv 
chemotaktischen,  von  den  Zellen  des  Entoderms  ausgehenden  Reiz  sich 
ausbildenden  Verbindung  ist  die  Voraussetzung  für  die  Entstehung  des 
Anus,  die  andererseits  geknüpft  ist  an  die  Aufteilung  der  Kloake,  jenes 
einheitlichen  Raumes,  in  den  Enddarm  und  Allantois  gemeinsam  einmünden. 
Diese  Aufteilung  wird  dadurch  bedingt,  daß  die  Substanzbrücke  zwischen 
Enddarm  und  Harnsack  in  kaudaler  Richtung  vorwächst,  und  daß  gleich- 
zeitig an  beiden  Seitenwänden  der  Kloake  zwei  Längsfalten  (Keibel)  auf- 
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Fig.  5  a — c.  Raddrehung  des  Duodenum  nach  Vogt,  a  Ansicht  von  vorn.  Duodenum 
breitbasig  an  den  Gefäßpankreasstiel  angelegt,  Uebergang  in  den  Dünndarm  seitlich  an  das 
Mesocolon  des  primären  Colonbogens  angelehnt.  Embryo  von  12,4  mm  Länge,  Alter  ca. 
6  Wochen,  b.  Ansicht  von  vorn.  Die  Flexura  duodeno-jejunalis  umwandert  den  Gefäß- 
pankreasstiel und  treibt  Mesocolon  und  Colonbogen  nach  links.  Embryo  von  22  mm  Länge. 
Alter  ca.  iy2  Woche,  c.  Ansicht  von  vorn.  Ausweitung  der  Mesocolonnische  und  Entstehung 
des  Colonbogens  zur  Flexura  coli  sinistra  unter  der  Einwirkung  der  ersten  Jejunumschlingen. 
Senkung  des  Magens  dem  Colon  entgegen.  Embryo  von  33  mm  Länge,  Alter  ca.  9  Wochen. 

treten,  die  immer  weiter  nach  innen  vorwachsen,  miteinander  verkleben 
und  so  die  frontale  Scheidewand  zwischen  Sinus  urogenitalis  und  Rectum 
entstehen  lassen.  Wo  das  Mesymchym  zwischen  Rectum  und  Sinus  urogeni- 
talis das  Ektoderm  erreicht,  bildet  es  den  primitiven  Damm.  Das  Durch- 
gängigwerden der  Analmembran  erfolgt  nach  F.  T.  Lewis  (20)  normaler- 
weise bei  Embryonen  von  30  mm  Länge,  häufiger  aber  auch  schon  etwas 
früher. 

Nachdem  wir  im  Vorstehenden  die  Morphogenese  des  Magen-Darm- 
kanals und  der  großen  Verdauungsdrüsen  kennen  gelernt  haben,  und  zwar 
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insoweit,  als  ihre  Kenntnis  Voraussetzung  für  das  Verständnis  der  hier  zu 
beobachtenden  pathologischen  Entwicklungsformen  ist,  muß  im  folgenden 
aus  demselben  Grunde  die  Histogenese  dieser  Organe  hier  Berücksichtigung 
finden,  da,  wie  später  zu  zeigen  sein  wird,  ein  großer  Teil  der  Dysmorphien 
des  Magen-Darm- 
kanals auf  Stö- 
rungen des  nor- 
malen Ablaufs  der 
Histogenese  zu- 
rückzuführen ist. 

Beginnen  wir 
mit  der  Histoge- 
nese des  Vorder- 
darms, so  müssen 
wir  auf  jenes  frühe 
Entwicklungssta- 
dium zurück- 
greifen, in  wel- 
chem dieserDarm- 
abschnitt  nach 
außen  durch  die 
Kachenhaut,  die 
Membrana  pha- 

ryngea.  abge- 
schlossen ist:  diese 
stellt  sich  histo- 
logisch als  zwei 
aufeinander  lie- 
gende Schichten 
von  Ekto-  und 

Entoderm  dar,  zwischen  denen  histologisch 
Mesenchym  noch  nicht  nachweisbar  ist. 
Nach  den  neusten  Untersuchungen  (1924) 
von  Hochstetter  (182)  ist  beim  Kaninchen- 
embryo die  Rachenhaut  an  einer  Leiste 
befestigt,  „in  die  sich  in  der  Mitte  die 
Chorda  dorsalis  erstreckt,  während  seitlich 
von  der  Chorda  Mesenchymgewebe  des 
Kopfes  die  Grundlage  der  Leiste  bildet. 
Durch  Einreißen  der  ekto-entodermalen 
Verschlußplatte  öffnet  sich  der  Vorder- 
darm nach  außen,  bedeutungsvoll  ist  für 
uns  folgende  von  Hochstetter  (1.  c.  S.  96) 
an  Maulwurfsembryonen  festgestellte  Tat- 
sache: „Dabei  verschwindet  die  Rachen- 
haut nicht  auf  einmal,  sondern  es  bleibt 
noch  zunächst  der  Teil  von  ihr,  der  un- 
mittelbar an  den  Zwischenhirnboden 
anschließt,  noch  eine  geraume  Zeit  be- 
stehen ,   an  einem  Schnitt 

sieht  man  an  Stelle  des  Durchschnittes  dieses  Rachenhautrestes  den  Durch- 
schnitt durch  einen  keilförmigen  Epithel  überzogene,  vom  Kopfmesoderm 
gebildete  Leiste,  die  seitlich  in  den  Kieferbogen  übergeht." 


c 

Fig.  6  a — d.  Histogenese 
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Die  Histogenese  der  Zunge,  der  Lippen,  sowie  der  Gaumen  darf  hier 
übergangen  werden,  da  die  an  diesen  Abschnitten  zu  beobachtenden  Miß- 
bildungen in  anderen  Kapiteln  dieses  Handbuches  bereits  Berücksichtigung 
gefunden  haben. 


Um  so  bedeu- 
tungsvoller  ist  die 

Histogenese  des 
Oesophagus,  die 
uns  im  folgenden  be- 
schäftigen soll,  und 
zwar  sind  es  auch  in 
diesem  Falle  die 
frühesten  Entwick- 
lungsstadien, die  hier 
kurz  Erwähnung  fin- 
den müssen.  Bei  dem 
bereits  erwähnten 
BREMERSchen  Em- 
bryo   von  4 


mm 


Länge     zeigt  das 
Öesophagusepithel 
zwei   Keihen  läng- 
licher Kerne  bis  auf 
die  ventrale  Seite 
des  Oesophagus,  wo 
sich  die  Anlage  des 
Tractus  respiratorius 
durch  ein  epitheliales 
Zelllager  von  3 — 4 
Kernlagen  bemerkbar  macht.  Histo- 
logisch ist  weder  in  oraler  Rich- 
tung gegen  den  Pharynx,  noch  in 
kaudaler  Richtung  gegen  den  Magen 
eine  Grenze  zu  ziehen.  In  diesem 
Entwicklungsstadium  Ist  das  Me- 
senchym  noch  völlig  undifferenziert, 
zahllose  Kerne  und  Mitosen  liegen 
dicht  gegliedert  (s.  Fig.  6  a — d). 

Bei  älteren  Embryonen  von 
8 — 16  mm  zeigt  das  Öesophagus- 
epithel   2 — 4     Kernreihen  ent- 
sprechend der  in  verschiedener  Höhe 
wechselnden  Weite  des  Lumens; 
niemals  findet  sich  ein  Verschluß 
des  Lumens.  Bei  Embryonen  von 
etwa  20  mm  an  läßt  sich  in  den 
lateralen  Abschnitten  des  Oesopha- 
gusquerschnittes  eine  konstant  zu 
beobachtende  Epithelprolifera- 
tion feststellen,  die  zu  Abschnü- 
rungen und  zur  Entstehung  pseudo-divertikelartiger  Gebilde  Veranlassung 
gibt.    In   diesen  Entwicklungsstadien   beginnt  die  Differenzierung  des 
Mesenchyms,  nach  Keibel  und  Elze  ist  die  zirkuläre  Muskelschicht  bei 
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einem  12,5  mm  langen  Embryo  nachweisbar,  die  Längsmuskulatur  ist  erst 
bei  einem  Embryo  von  30  mm  Länge  angedeutet  und  erst  bei  dem  55  mm 
langen  Embryo  voll  entwickelt. 

Neuerdings  hat  Anders  (3)  das  Phänomen  der  Epithelproliferation 
des  menschliehen  Oesophagus  unter  der  Fragestellung  untersucht,  ob 
hierdurch  eine  physiologische  epitheliale  Atresie  bedingt  wird,  wie  sie 
von  älteren  Autoren  (Kreuter  18)  beschrieben  wurde.  An  Embryonen 
von  Selachiern,  Hühnchen  und  an  menschlichen  Embryonen  aus- 
geführte vergleichend-anatomische  Untersuchungen  führten  Anders  zu 
dem  Ergebnis,  daß  der  durch  Epithelproliferation  entstandene  sogenannte 
solide  Oesophagus  bei  niederen  Wirbeltieren  konstant  nachzuweisen 
ist,  daß  sich  aber  dies  histogenetische  Prinzip  der  Epithelproliferation 
des  Oesophagus  mit  aufsteigender  Entwicklung  immer  mehr  reduziert 
und  beim  menschlichen  Embryo  nur  auf  die  seitlichen  Teile  des  Oesophagus- 
lumens  beschränkt  bleibt  (Fig.  6a).  Nicht  zu  verwechseln  mit  diesen  durch 
Zellproliferation  entstandenen  Nebenlumina  in  den  Seitenhörnern  sind  große 
intraepitheliale  Vakuolen,  die  nach  Abklingen  der  Epithelproliferation  bei 
älteren  Embryonen  ziemlich  konstant  nachgewiesen  werden  können:  es 
handelt  sich  um  vergängliche  Bildungen,  denen  eine  pathogenetische  Be- 
deutung nicht  zukommt  (Fig.  6  c — d).  Zusammenfassend  kommt  Anders 
auf  Grund  seiner  Untersuchungen  in  Uebereinstimmung  mit  Schridde  (28), 
Forssner  (11),  und  Johnson  (15)  zu  dem  Ergebnis,  daß  der  menschliche 
Oesophagus  in  keinem  Stadium  der  Entwicklung  eine  physiologische 
epitheliale  Atresie  durchmacht. 

Durch  die  Untersuchungen  von  Schridde  (28),  Schaffer  (27),  und 
Jahrmärker  (14)  sind  wir  über  die  weitere  Differenzierung  der  Oesophagus- 
schleimhaut  genau  unterrichtet.  Nach  Schridde  lassen  sich  während  der 
Ontogenese  des  Oesophagus  fünf  aufeinander  folgende  Epithelgenerationen 
nachweisen :  auf  das  einschichtige  entodermale  Epithel  folgt  ein  mehrschich- 
tiges Zylinderepithel,  sodann  Flimmerepithel,  alsdann  polyedrische  helle 
Zellen,  schließlich  das  endgültige,  mehrschichtige,  nicht  verhornende  Platten- 
epithel. 

Für  uns  ist  von  allen  diesen  Untersuchungen  einmal  der  Nachweis  von 
Flimmerzellen  wichtig,  die,  in  Gruppen  stehend,  in  das Oesophagusepithel 
eingestreut  sind,  mit  fortschreitender  Entwicklung  zunehmen,  um  dann 
in  das  Lumen  ausgestoßen  zu  werden.  Sodann  sind  die  besonders  von 
Schaffer  (27)  eingehend  studierten,  aus  sezernierenden  Zellen  bestehenden 
Drüsenbildungen,  die  für  uns  wesentlich  sind:  sie  finden  sich  in  70  Proz 
aller  Fälle  zwischen  dem  Cricoid-  und  dem  Trachealknorpel  in  den  seit- 
lichen Partien  des  Oesophaguslumens. 

Wenden  wir  uns  jetzt  der  Histogenese  des  Magens  zu :  Mit  zunehmendem 
Wachstum  des  Fetus  wird  das  ursprünglich  zweischichtige  Epithel  des  Magens 
mehrschichtig,  es  finden  sich  dann  4—5  Kernreihen  übereinander,  so  daß 
schon  bei  dem  8  mm-Embryo  die  Abgrenzung  des  Oesophagus  und  des 
Duodenums  mit  ihrem  zweischichtigen  Epithel  gegen  den  Magen  möglich  ist, 
erst  bei  dem  42  mm-Embryo  wird  das  Magenepithel  einschichtig. 

Prinzipiell  wichtig  ist  der  von  Anders  (3)  erbrachte  Nachweis,  daß  die 
Mucosa  des  Magens  in  keinem  Stadium  der  Ontogenese  proliferative  Vor- 
gänge des  Epithels  zeigt,  wie  sie  am  Oesophagus  nachweisbar  sind.  Bei 
Embryonen  von  16 — 18  mm  finden  sich  im  Epithel  des  Magens  Vakuolen, 
die  ebenso  wie  die  für  das  Oesophagusepithel  beschriebenen  vergänglicher 
Natur  sind  und  eine  pathogenetische  Bedeutung  nicht  haben  dürften.  Die 
weitere  Differenzierung  der  Magenepithelien  darf  hier  übergangen  werden, 
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wichtig  erscheint  uns  nur  die  an  Embryonen  von  Mensch,  Katze  und  Schaf 
gemachte  Beobachtung,  daß  die  Regio  pylorica  des  Magens  in  einer  zeitlich 
begrenzten  Spanne  der  Entwicklung  —  für  den  menschlichen  Embryo  gibt 
Toldt  (31)  den  3.-5.  Monat  an  —  wie  im  Darm  „zottenartige  Erhebungen, 
ja  selbst  wahre  langgestreckte  Zotten"  zeigt,  die  dann  eine  physiologische 
Reduktion  erfahren,  so  daß  der  Magen  des  Neugeborenen  völlig  glatt  er- 
scheint (Fig.  7  a— b). 

Die  Differenzierung  des  Mesenchyms  der  Magenwand  beginnt  bei  dem 
16  mm-Embryo  im  Sinne  einer  Entstehung  der  Ringmuskulatur,  die  sich 
an  der  kleinen  Curvatur  am  besten  ausbildet,  aber  auch  über  den  größten  Teil 
des  Magens  verfolgt  werden  kann.  In  der  Regio  pylorica  tritt  bereits  beim 
27  mm-Embryo  ein  mächtiger  mesenchymaler  Wulst  auf,  durch  den  das 


a  1) 
Fig.  7  a  u.  b.  Histogenese  des  Magens.  (Nach  Anders.) 

Lumen  des  Magens  stark  eingeengt  wird,  so  daß  auch  hierdurch  eine  Ab- 
grenzung gegen  das  Duodenum  möglich  ist.  Die  Längsmuskulatur  des 
Magens  tritt  ontogenetisch  sehr  viel  später  auf  (Embryo  von  240  mm). 
Beim  Neugeborenen  fehlt  nach  Fischl  (10)  streckenweise,  besonders  an  der 
großen  Curvatur  die  Längsmuskulatur. 

Entsprechend  den  komplizierten,  oben  näher  beschriebenen  Ent- 
wicklungsvorgängen am  Duodenum  ist  auch  die  Histogenese  dieses  Darm- 
abschnittes besonders  interessant  und  im  Hinblick  auf  unsere  weiteren 
Untersuchungen  von  besonderer  Bedeutung  (Fig.  8  a — d). 

Hier  ist  es  besonders  das  von  Tandler  (29)  beschriebene  Phänomen 
des  zeitweiligen  Verschlusses  des  Duodenums  durch  eine  Proliferation  seiner 
Epithelien,  das  für  uns  von  Wichtigkeit  ist.  Im  Anschluß  an  die  Tandler- 
sche  Untersuchung  von  Forssner  (11),  Schridde  (28),  und  Kreuter  (18) 
nachuntersucht,  war  es  neuerdings  der  Gegenstand  einer  vergleichend-ana- 
tomischen Studie  von  Anders  (3).  Unter  Hinweis  auf  diese  mögen  nur  die  für 
den  menschlichen  Embryo  festgestelltem  Befunde  hier  zusammenfassend 


390 


Kapitel  IV. 


Erwähnung  finden:  Bei  dem  8  mm-Embryo  beginnt  an  der  dorsalen  Wand 
des  Duodenums  eine  Proliferation,  die  das  Lumen  bereits  dicht  hinter  dem 
Pylorus   erheblich  ...... 

eingt,  so  daß  für  eine 
kurze  Zeit  das  Duo- 
denum durch  ein 
ein  epitheliales  Syn- 
cytium  verschlos- 
sen ist,  in  dem 
gleichzeitig  eine 
größere  Zahl  ganz 
scharf  begrenzter  Va- 
kuolen auftritt.  Ihren 
Höhepunkt  erreicht 
die  Proliferation 
beim  18 — 20-mm 
Embryo,  allerdings 
bestehen  erhebliche 
individuelle  Schwan- 
kungen in  bezug  auf 
diezeitliche  Dauer 
und  den  Stärke- 
grad der  Prolifera- 
tion. Ebenso  wenig 
konstant  in  bezug 
auf  einen  zeitlichen 
Termin  ist  der  Be- 
ginn der  Lösung  der 
epithelialen  Atresie: 
infolge  Nekrobiose 
der  Zellen  treten  in 
dem  epithelialen  Zell- 
massiv unscharf  um- 
schriebene Hohl- 
räume auf,  „die  zwi- 
schen sich  bald 
schmale,  bald  brei- 
tere Epithelbrücken 
stehen  lassen,  und 
die  alle  miteinander 
kommunizieren.  Es 
entstellt  auf  diese 
Weise  ein  labyrin  - 
thisches  Gewirr  von 
Gängen  und  Buch- 
ten, deren  gefensterte 
Membranen  aus  dün- 
nen epithelialen 
Wänden  bestehen. 
Hand  in  Hand  mit  c 

dieser  zentralen  Auf-  Fig.  8  a— d.  Histogenese  des 

lockerung  bzw.  Ver- 
flüssigung des  epithelialen  Syncytiums  geht  in  diesem  Entwicklungsstadium 
eine  plötzlich  einsetzende  Wachstumsbeschleunigung  des  bis  dahin  ruhenden 
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Mesenchyms:  indem  es  in  zentripetaler  Richtung  in  radiär  angeordneten 
Zapfen  in  das  Lumen  hineinwächst,  dringt  es  in  das  noch  persistierende, 

gewucherte  Epithel  ein 
und  tritt  mit  diesem 
in  funktionelle  Be- 
ziehungen im  Sinne 
eines  Systems  von 
stützenden  Trägern.  Es 
entsteht  so  in  der  Darm- 
mucosa  ein  System  von 
Längsfalten,  die,  mit 
Epithel  überzogen,  die 
für  dieses  Entwick- 
lungsstadium charakte- 
ristische Sternform  des 
Darmlumens  bedingen" 
(Anders  1.  c.  S.  3). 

Diese  am  Duode- 
num zu  beobachtende 
physiologische  Epithel- 
atresie  ist  an  keinem 
anderen  Abschnitt  des 
embryonalen  Darm- 
kanals festzustellen.  Die 
Besonderheiten  der 

histologischen  Differenzierung  der  Zotten  und  Drüsenbildungen  im  Jejunum 
und  Heum  dürfen  hier  übergangen  werden,  bedeutungsvoll  sind  für  uns  hier 
nur  die  in  diesen  Darmabschnitten  zu  beobachtenden  epithelialen  Diver- 
tikel: sie  sind  hauptsächlich  in  den  im  Nabelstrang  liegenden  Darmteilen 
zu  beobachten,  und  zwar  findet  man  sie  entlang  der  konvexen  Seite  der 
Darmschlingen,  gegenüber  dem  Mesenterialansatz.  Nach  Keibel-Mall 
waren  bei  einem  14,5  mm-Embryo  3,  bei  einem  16  mm-Embryo  7  und 
bei  einem  22,8  mm-Embryo  32  derartige  Bildungen  nachweisbar,  die  für 

gewöhnlich  keine  Störungen  im  Ver- 
lauf der  Ringmuskelfasern  verur- 
sachen. Ein  großer  Teil  dieser  epi- 
thelialen Divertikel  bildet  sich  an- 
scheinend zurück,  nur  ein  kleiner  Teil 
bleibt  als  selbständiges  Gebilde  be- 
stehen und  durchbohrt  die  Muscu- 
laris  ')• 

Die  Histogenese  des  Colon  schließt 
naturgemäß  die  des  Rectum  und  des 
Anus  in  sich.  Wie  bereits  bemerkt, 
kommt  eine  physiologische  Epithel- 
atresie  im  Bereich  des  Colon  und 
Rectum  beim  menschlichen  Embryo 
niemals  vor  (s.  Anders  I.e.  S. 3).  Die 
von  Keibel  bei  einem  11,5  mm  langen 
Embryo  beobachtete  Epithelprolifera- 
tion, die  das  Rectum  an  zwei  kleinen 
Stellen  verlegte,  ist,  da  sie  bei  anderen 

1)  Ein  derartiges  embryonales  Divertikel  wurde  von  Johnson  bei  einem  13,4  mm 
langen  Embryo  gefunden  und  modelliert  (Keibel-Mall,  Bd.  2,  S.  372—373). 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  26 
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Embryonen  niemals  nachweisbar  war,  wie  Keibel  selbst  annimmt,  eine 
nur  zufällige  und  bedeutungslose  Erscheinung.  Bei  Embryonen  vom  Ka- 
ninchen und  Schwein  (Lewis  20).  sowie  beim  Hühnchen  (Minot  22) 
kommen  jedoch  derartige  physiologische  Epithelatresien  des  Rectums  in 
ausgedehnterem  Maße  vor.  Ebensowenig  wie  eine  derartige  Epithelatresie 
des  Rectums  ist  beim  menschlichen  Embryo  am  Colon  und  Enddarm  die 
für  den  Dünndarm  beschriebene  embryonale  Divertikelbildung  des  Epithels 
nachzuweisen. 

Ueber  die  histologischen  Differenzierungen  des  Rectums  und  Anus 
liegen  neuere  Untersuchungen  von  Anders  (1)  vor:  anknüpfend  an  die 
Bildung  des  Anus  bei  Amphibien  hat  Anders  unter  entwicklungsmecha- 
nischer Fragestellung  die  Faktoren  untersucht,  die  zur  Einstülpung  des 
Ektoderms  an  der  Stelle  führen,  wo  der  entodermale  Blindsack  des 
Rectums  endigt.  Diese  Einstülpung  kommt  nur  dann  zustande,  wenn 
das  Entoderm  des  Enddarms  nur  durch  eine  dünne  Mesenchymschicht  vom 
Ektoderm  getrennt  ist,  d.  h.  wenn  die  Aufteilung  der  Kloake  richtig  erfolgt 
ist.  Aus  den  genannten  Untersuchungen  dürfte  hervorgehen,  daß  ein  positiv 
chemotaktischer  Reiz  vom  Entoderm  ausgehend,  auf  das  Ektoderm  wirkt 
und  es  sich  so  einstülpen  läßt.  Die  durch  gleichzeitige  Entwicklung  der 
Sphinktermuskulatur  etwas  mehr  in  die  Tiefe  verlagerte  Analmembran 
wird  ungefähr  beim  30  mm-Embryo  durchgängig,  indem  eine  Nekrobiose 
der  die  Verschlußmembran  bildenden  Zellen  einsetzt,  durch  Entleerung  der 
abgestorbenen  Massen  ist  die  V erbindung  des  Enddarms  mit  der  Außenwelt 
hergestellt. 

Den  Schluß  dieser  entwicklungsgeschichtlichen  Einleitung  mögen  einige 
histogenetische  Bemerkungen  über  die  Entwicklung  der  abführenden 
Gallenwege  und  des  Pankreas  bilden,  soweit  ihre  Kenntnis  die  Voraussetzung 
für  das  Verständnis  der  durch  Störungen  oder  Hemmungen  der  Histogenese 
bedingten  Dysmorphien  ist. 

Die  oben  erwähnten  entodermalen  Ausstülpungen  des  Mitteldarms, 
die  zur  Ausbildung  des  Choledochus,  des  Cysticus  und  der  Gallenblase 
führen,  stellen  sich  histologisch  primär  als  solide  epitheliale  Zellsprossen 
dar,  in  denen  sich  dann  nach  dem  Prinzip  der  interepithelialen  Vakuolen- 
bildung  ein  Lumen  auszubilden  beginnt.  Nach  Keibel-Mall  (1.  c.  S.  395) 
ist  das  solide  Stadium  der  Gallenblase  und  des  Choledochus  regelmäßig 
bei  menschlichen  Embryonen  von  4,9  mm  an  zu  beobachten.  Für  einen 
Embryo  von  6,6  und  von  6,75  mm  Länge  berichten  Keibel  und  Elze  (16), 
sowie  Piper  (25),  daß  sowohl  der  Choledochus  als  auch  die  Gallenblase  noch 
solide  seien.  Nach  Pensa  (23)  ist  auch  der  Hepaticus  ein  völlig  solides, 
undurchgängiges  Epithelrohr,  das  Auftreten  des  Lumens  erfolgt  nach  Pensa 
in  der  Reihenfolge:  Choledochus — Cysticus — Gallenblase.  „Gelegentlich  hat 
der  Choledochus  in  der  Mitte  ein  doppeltes  Lumen,  wie  das  bei  Embryonen 
von  14,5  und  22,8  mm  beobachtet  wurde.  In  diesen  Fällen  vereinigen 
sich  die  beiden  Lumina  proximal  und  distal  wieder."  (Keibel-Mall  1.  c. 
S.  395.) 

Prinzipiell  wichtig  ist  die  von  Pensa  (1.  c.)  gemachte  und  von  Pern- 
kopf  (24)  bestätigte  Beobachtung,  daß  der  Choledochus  und  der  D.  hepa- 
ticopancreticus,  nachdem  er  bereits  längere  Zeit  ein  Lumen  besitzt  durch 
eine  Proliferation  des  Duodenalepithels  an  seiner  Einmündungsstelle  wieder 
verschlossen  werden  kann.  Pernkopf  (.  c.  S.  17)  sagt  von  einem  Embryo 
von  18  mm  Länge: 

„Nur  an  einer  Stelle,  am  Uebergang  in  die  Pars  descendens,  erscheint 
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das  Lumen  durch  eine  solche  Epithelmembran  erschlossen,  wahrscheinlich 
handelt  es  sich  hier  auch  noch,  wie  bei  den  Zellbrücken,  um  Ueberreste 
der  früher  das  Lumen  der  Pars  superior  vollständig  ausfüllenden  Epithel- 
massen. Eine  weitere  Besonderheit  besteht  darin,  daß  der  Ductus  chole- 
dochus  bzw.  Ductus  hepaticopancreaticus  zwar  mit  dem  Epithelrohr  zu- 
sammenhängt, aber  nicht  in  das  Lumen  desselben  Eingang  findet.  Auch 
hier  dürften  es  Ueberreste  dieser  Epithelwucherungen  sein,  die  die  Ein- 
mündung dieses  Ganges  noch  verlegen." 

Beide  Gänge,  sowohl  der  Ductus  choledochus  sowie  auch  der  Ductus 
Santorini,  finden  nunmehr  in  das  Lumen  des  Duodenums  Eingang.  Auffallend 
ist  nur,  daß  das  Lumen  des  Choledochus,  kurz  bevor  es  sich  mit  dem  Ductus 
Wirsungii  vereinigt,  auf  eine  kurze  Strecke  2  Schnitte  in  der  Serie  geteilt 
erscheint  .  .  .,  es  dürfte  sich  hier  um  eine  Besonderheit  dieses  Embryo 
handeln,  die  vielleicht  als  Ueberrest  der  früher  beschriebenen  Atresie  des 
Ductus  zu  deuten  ist." 

Während  der  menschliche  Embryo  normalerweise  nur  einen  einzigen 
Ductus  aufweist,  finden  sich  bei  anderen  Säugern  mehrere  Ductus  hepatici, 
die  von  den  Lebertrabekeln  zum  Ductus  cysticus  ziehen,  oder  auch,  wie  bei 
manchen  Alten,  zur  Gallenblase  (Rex  26). 

„Rudimentäre,  überzählige  Gänge  kommen  aber  auch  bei  menschlichen 
Embryonen  häufig  vor.  Sie  können  sich  in  den  Ductus  hepaticus,  den 
Ductus  cysticus  oder  den  Ductus  choledochus  öffnen,  gewöhnlich  münden 
sie  jedoch  nahe  der  Stelle,  an  der  sich  diese  drei  Gänge  vereinigen.  Derartige 
Gebilde  sind  vielleicht  Auswüchse  des  ursprünglichen  Divertikels,  welche 
zur  Bildung  des  Trabekelwerks  beigetragen  haben  und  sich  nun  zurückbilden, 
oder  sie  sind  abortive,  sekundäre  Gänge,  welche  die  Trabekel  nie  erreicht 
haben."  (Keibel-Mall,  Bd.  II,  S.  402^03.) 

C.  Die  Dysniorpliieii  des  Magen-Darnikanals. 
I.  Die  Lageanomalien. 

Als  Dystopien  des  Verdauungskanales  sollen  hier  nur  diejenigen 
berücksichtigt  werden,  die  als  echte  Mißbildungen  im  Sinne  von  E. 
Schwalbe  anzusehen  sind. 

Durch  die  Untersuchungen  von  W.  Vogt  (32)  wissen  wir,  daß  nicht 
nur  beim  Neugeborenen,  sondern  auch  beim  Erwachsenen  nach  Abschluß 
der  "Wachstumsperiode  che  einzelnen  Abschnitte  des  Darmes,  besonders  des 
Dünndarmes  ganz  bestimmte  Gesetzmäßigkeiten  hinsichtlich  ihrer  Lage  zei- 
gen, die  auch  häufig  dann  noch  beibehalten  wird  und  in  ihrem  Prinzip  zu 
erkennen  ist,  wenn  der  Darm  eine  pathologische  Lage,  bzw.  Verlagerung  zeigt. 
Als  Lageanomalie  im  oben  genannten  Sinne  kommt  in  Frage 

1.  Der  Situs  inversus  totalis. 

Ueber  den  Situs  viscerum  inversus  totalis  liegen  eingehendste  Bear- 
beitungen mit  Zusammenstellungen  der  Casuistik  von  W.  Gruber  (149). 
Küchenmeister  (226)  und  Martinotti  (258)  vor,  auf  die  sich  E.  Schwalbe 
(327)  in  seinem  generellen  Beitrag  über  den  Situs  inversus  in  diesem  Hand- 
buch stützt,  (III.  Teil.  I.  Lieferung,  1909,  S.  32),  so  daß  an  dieser  Stelle 
hierauf  verwiesen  werden  darf.  Es  sei  nur  bemerkt,  daß  Schwalbe  (324) 
ebenso  wie  Marchaxd  (257)  entsprechend  den  damaligen  Kenntnissen  auf 
hypothetische  Erklärungen  und  Vermutungen  hinsichtlich  der  formalen  und 
kausalen  Genese  des  Situs  inversus  totalis  viscerum  angewiesen  waren, 
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übereinstimmend  hatten  jedoch  beide  genannten  Autoren  die  Förster- 
KoLLERsche  Theorie  abgelehnt,  die  besagt,  daß  der  Situs  inversus  stets  bei 
monomphalen  Doppelbildungen  und  zwar  bei  dem  rechts  gelegenen  Indi- 
viduum zu  beobachten  sei.  bzw.  daß  sich  der  regelmäßige  totale  Situs  inversus 
von  einer  symmetrisch  gebauten  Zwillingsablage  ableiten  lasse,  bei  der  der 
Zwilling  mit  normalen  Situs  zugrunde  gegangen  sei.  Dem  gegenüber  nahm 
es  Schwalbe  als  sehr  wahrscheüüich  an.  daß  die  Anlage  zum  Situs  inversus 
ebenso  wie  beim  Situs  solitus  schon  im  befruchteten  Ei  gegeben  sein  müsse, 
daß  aber  auch  noch  durch  eine  spätere  Beeinflussung  die  Entstehung  der 
Heterotaxie  mögüch  ist :  seine  Annahme,  daß  der  teratogenetische  Terniina- 
tionspunkt  für  die  Determination  des  Situs  in  die  Zeit  bis  zur  Gastrulation, 
vielleicht  noch  etwas  später  fällt,  hat  sich  inzwischen  durch  die  experimen- 
tellen Arbeiten  von  H.  Spemaxx  und  seiner 
Schule  [(Spemann  und  Falkexberg  (335), 
Maxgold  (251)  und  Wilhelm  (373)]  als 
richtig  erwiesen. 

Fälle  von  Situs  viscerum  inversus 
totalis,  bei  denen  tatsächlich  die  gesamten 
Organsysteme  der  Brust-  und  Bauchhöhle  eine 
Transposition  erfahren  haben,  sind  in  der  Lite- 
ratur häufig  beschrieben  worden:  bei  ihnen  ist 
der  ganze  Magendarmkanal  spiegelbildlich 
seitenverkehrt  gelagert,  so  daß  die  kleine  Cur- 
vatur  des  Magens  nach  links  zeigt,  das  Duo- 
denum ist  dementsprechend  ebenfalls  nach 
links  geöffnet.  Colon  ascendens  und  Appendix 
sind  im  linken  unteren  Bauchraum  nachzu- 
weisen, während  das  Dünndarmkonvolut,  an- 
statt nach  links,  nach  rechts  oben  und  lateral 
entwickelt  ist  (Fig.  9).  Literatur  bei  Küchen- 
meister (226).  Axders  (39,  40),  Sorge  (334) 
und  Kegel  (200),  der  neuerdings  (1925)  unter 
Mitteilung  von  3  eigenen  Fällen  die  bisher  272 
veröffentlichten  Fälle  seinen  Untersuchungen 
zugrunde  legt. 

Das  teratologische  Literesse  dieser  ganz 
reinen  Fälle  von  Situs  inversus  totalis  ist 
nur  gering,  da  sie  für  den  Versuch  einer  kausal- 
analytischen Erklärung  des  S.  i.  t.  naturgemäß  nicht  in  Frage  kommen. 
"Wichtiger  sind  in  cüeser  Richtung  die  Fälle,  bei  denen  die  Verlagerung  nicht 
eine  totale  ist,  bei  denen  vielmehr  nur  einzelne  Teile  des  Bauchhöhlen- 
inhaltes, bzw.  des  Magen darmkanals  eine  partielle  Heterotaxie  zeigen: 
hier  sind  es  die  evtl.  gleichzeitig  vorhandenen  syngenetischen  (Schwalbe) 
Mißbildungen  anderer  Organsysteme,  deren  Ontogenese  mit  der  des  Ver- 
dauungsschlauches entwicklungs-pkysiologiseh  verkettet  ist,  und  deren 
Analyse  vielleicht  einen  Rückschluß  auf  die  formale  und  kausale  Genese 
des  Situs  inversus  partialis  des  Magendarmkanals  gestattet. 


Fig.  9.  Situs  inversus  to 
talis.  Nach  Bromax  (9). 


2.  Der  Situs  inversus  partialis 

des  Magendarmkanals  ist  anläßlich  zweier  selbst  beobachteter  Fälle  eingehend 
von  Risel  (305)  untersucht  worden:  49  einschlägige  Fälle  sind  von  Risel 
tabellarisch  zusammengestellt  worden,  wobei  besonderes  Gewicht  auf  die 
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gleichzeitig  zu  beobachtenden  Mißbildungen  der  übrigen  Organsysteme 
gelegt  wurde. 

Nach  Hisel  lassen  sich  folgende  Haupttypen  des  Situs  inversus 
partialis  der  Bauchorgane  feststellen: 

1.  Hemmungsbildungen  der  Lage  des  Darmes  mit  Mesenterium  commune 
und  transponiertem  Entwicklungstypus  der  Leber  allein. 

2.  Vollständige  Transposition  der  Brust-  und  Bauchorgane  bei  Fehlen 
der  Transposition  der  Leber  und  Hemmungsmißbildungen  am 
Herzen. 

3.  Angeborene  reine  Transposition  der  Magenschleife  allein. 

4.  Retransposition  der  Magenschleife  allein  bei  Situs  transversus  totalis 
mit  Hemmungsmißbildungen  am  Herzen  und  der  Lage  des  Darmes. 

5.  Transposition  der  Magenschleife,  Verschiebung  der  Leber  ohne 
Transposition,  Hemmungsmißbildungen  in  der  Lage  des  Darmkanals 
und  am  Herzen. 

6.  Retransposition  der  Magenschleife  bei  Situs  transversus  totaüs, 
unvollständiger  Situs  inversus  der  Leber  mit  Hemmungsmißbildungen 
am  Herzen,  der  Lage  des  Darmes  und  anderer  Organe. 

7.  Transposition  der  Magenschleife  und  der  Leber,  z.  T.  mit  Hemmungs- 
mißbildungen in  der  Lage  des  Darmes. 

8.  Transposition  der  Magen-  und  Nabelschleife  mit  Hemmungsbildungen 
in  der  Lage  des  Darmes;  seitliche  Verschiebung  der  Leber  ohne 
Transposition. 

9.  Angebliche   vollständige   Transposition   der   Bauchorgane  allein. 

10.  Reine  Transposition  der  Nabelschleife  bei  Situs  solitus,  Hemmungs- 
mißbildungen in  der  Lage  des  Darmes. 

11.  Retransposition  der  Nabelschleife  bei  Situs  inversus,  z,  T.  mit 
Hemmungsbildungen  des  Darmes. 

12.  Unvollständige  Drehung  der  Nabelschleife  bei  Situs  transversus  mit 
Herzmißbildungen . 

Diese  tatsächlich  alle  bisher  beobachteten  Möglichkeiten  des  Situs 
transversus  partialis  der  Bauchhöhle  enthaltende  Klassifizierung  zeigt, 
daß  den  Haupttypus  diejenigen  Fälle  darstellen,  bei  denen  der  Magen 
und  seine  Anhangsgebilde,  wie  Milz,  Duodenum  und  Pankreas  in  einer 
der  Anlage  des  Gesamtorganismus  entgegengesetzten  Weise  gelagert  sind, 
also  jene  Lageanomalie  des  Magendarmkanals,  die  für  gewöhnlich  als 
„Partieller  Situs  inversus  der  Bauchorgane"  bezeichnet  wird.  In  Ueber- 
einstimmung  mit  Geipel  (132 — 133)  sieht  Risel  (305)  in  einer  „primären, 
abweichenden,  der  Anlage  des  Gesamtorganismus  entgegengesetzten  Drehung 
der  Magen-  oder  der  Nabelschleife  oder  beider"  die  Ursache  für  alle  Formen 
der  Verlagerung  des  Magen-Darmkanals,  wodurch  es  verständlich  wird; 
daß  in  diesen  Fällen  eigentlich  regelmäßig  ein  Mesenterium  commune  ilei  et 
coli  gefunden  wird. 

Die  Frage  nach  der  Ursache  der  zum  Situs  inversus  führenden  Drehung 
der  Magen-  und  Nabelschleife  mußte  Risel  (1909)  noch  offen  lassen,  heute 
wissen  wir  durch  die  Untersuchungen  von  Spemann  (335)  und  Vogt  (32), 
daß  die  normale  Linkswendung  des  Magens  ebenso  wie  die  zum  Situs 
inversus  führende  abnorme  Rechtswendung  des  Magens  in  das  Bereich  der 
primären  im  befruchteten  Ei  determinierten  Asymmetrien  gehört:  Ist  die 
Drehungsrichtung  des  Magens  in  der  einen  oder  anderen  Richtung  festgelegt, 
kommt  es  zwangsläufig  zur  Entwicklung  des  Situs  solitus  oder  inversus. 
Aus  diesem  Grunde  dürfte  es  sich  erübrigen,  hier  jene  Faktoren  noch  ein- 
mal eingehend  zu  berücksichtigen,  die  Risel  nach  dem  damaligen  Stand  der 
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Kenntnisse  als  Ursache  für  die  falsche  Drehung  der  Magens ehleife  ansehen 
mußte:  Anomalien  im  Sinne  einer  abnormen  Rückbildung  der  beiden 
V  v.  omphalo  —  mesentericae.  die  abnorme  Entwicklung  des  Pfortader- 
systems, die  fehlende  Schlingenbildung  der  Dottervenen  um  den  Dann, 
d.  h.  Gefäßanomalien.  die.  wie  wir  heute  annehmen  dürfen,  sekundären 
Ursprungs  sind.  Ebenso  wenig  wie  diese,  dürfen  demnach  Störungen  in 
der  Anlage  der  Herzschleife  oder  der  Leber  für  die  Inversion  der 
Magenschleife  verantwortlich  gemacht  werden. 


v.m.y.  v.m.y. 


Fie.  10.  Schema  der  verschiedenen  Möglichkeiten  der  Inversion  des  Duodenums. 
(Nach  Perxkopf  288.) 

Die  primäre  zum  Situs  inversus  führende  Determination  kann  nun 
einmal  den  Magen  allein  oder  Magen  plus  Darm  betreffen,  eine  weitere 
Möglichkeit  ist  in  einer  normalen  Drehung  des  Magens  mit  Inversion  des 
Duodenums  gegeben.  Für  die  isolierte  Inversion  des  Duodenums  stellt 
Perxkopf  (288)  folgende  Typen  auf: 

L  Situs  inversus  des  Duodenums  und  Magens  mit  gleichzeitiger  Inver- 
sion des  Pankreas  und  präpvlorischer  Lage  des  D.  choledoehus 
(Fig.  10,). 
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II.  Situs  inversus  des  Duodenums  bei  normaler  Lage  von  Magen  und 
Pankreas  (Fig.  102). 

III.  „Forminversion"  des  Duodenums  mit  präduodenaler  Lage  des  D. 
choledochus  (Fig.  108). 

IV.  Situs  inversus  des  Venensystems  bei  normalem  Situs  von  Magen  und 
Duodenum  mit  präpylorischem  Verlauf  der  Pfortader  (Fig.  104). 

Eine  Komplikation  ist  ferner  dadurch  bedingt,  daß  die  Magen-  bzw 
Darmschleife  eine  Retransposition  bei  Situs  trans versus  der  übrigen 
Organe  der  Bauchhöhle  zeigen  kann.  Ist  die  Transposition  auf  die  Magen- 
schleife zunächst  allein  beschränkt,  so  greift  die  erstere  meist  auf  das  hin- 
sichtlich des  Drehungsmechanismus  vom  Magen  funktionell  abhängige 
Duodenum  und  Pankreas  über,  so  daß  auch  diese  die  inverse  Lagerung 
zeigen.  In  selteren  Fällen  (Kasuistik  bei  Risel  (1.  c.)  und  Anders  (39 — 40) 
betrifft  die  primäre  Determination  ausschließlich  die  Magenschleife, 
so  daß  nur  sie  den  Situs  inversus  zeigt,  während  Duodenum  und  Pankreas 
die  normale  Lage  aufweisen.  Ein  reiner  totaler  Situs  inversus  der  Bauch- 
organe bei  normalem  Situs  der  Brusthöhle  wird  von  Risel  (1.  c.)  abgelehnt. 

Im  Sinne  von  akzidentellen  Mißbildungen  (E.  Schwalbe)  wären 
beim  Situs  inversus  partialis  der  Baucheingeweide,  besonders  des  Magen- 
Darmkanals,  noch  die  Aplasie  der  Milz,  sowie  die  anscheinend  explosions- 
artig erfolgte  Zertrümmerung  des  Hauptorgans  in  zahllose,  kleine,  im  Bauch- 
raum zerstreute  Einzelmilzen  zu  erwähnen,  Mißbildungen,  die  im  übrigen 
niemals  beim  Situs  inversus  totalis  beobachtet  werden  (Toldt  355).  In  der 
gleichen  Richtung,  d.  h.  nicht  als  syngenetische  Mißbildungen  sind  die  bei 
gleichzeitigem  Situs  inversus  von  Leber  und  Darm  zu  beobachtenden  Ano- 
malien der  Pfortader  und  der  unteren  Hohlvene,  sowie  die  verschiedensten 
Mißbildungen  des  Herzens  anzusehen,  die  in  Septumdefekten,  Transposi- 
tionen usw.  gegeben  sind.  Daß  ferner  das  sich  aus  2  Anlagen  entwickelnde 
Pankreas  bei  abnormen  Drehungsmechanismus  des  Duodenums  schließlich 
2  getrennte  Teile  darstellt,  oder  sonst  sekundär  mißbildet  wird,  darf  nicht 
Wunder  nehmen. 

Ist  demnach  der  Situs  inversus  patrialis  der  Bauchorgane  und  des 
Magen-Darmkanals  eine  echte  Mißbildung,  so  sind  hinsichtlich  der  Situs 
inversus  totalis  der  Brust-  und  Bauchhöhle  in  dieser  Richtung  berechtigte 
Zweifel  geäußert  worden.  [Küchenmeister  (226),  E.  Schwalbe  (324)  und 
Kegel  (200).  Die  genannten  Autoren  sehen  im  Situs  inversus  totalis  keine 
echte  Mißbildung,  sondern  nur  eine  Bildungsvarietät,  die  aber  trotzdem 
hier  als  Ergänzung,  zum  partiellen  Situs  inversus  Erwähnung  finden  mußte. 

3.  Die  Hemmung  der  Drehung  der  primären  Darmschleife. 

Diese  spielt,  wie  aus  der  oben  gegebenen  kasuistischen  Uebersicht  von 
Risel  über  die  Haupttypen  des  Situs  inversus  partialis  des  Magen-Darm- 
kanals ersichtbch  ist,  eine  große  Rolle,  sie  ist,  so  dürfen  wir  wohl  annehmen, 
für  diese  Fälle  ein  dem  Situs  inversus  partialis  gewissermaßen  aufgepfropfter 
Vorgang,  der  aber  auch  ohne  diesen  häufig  isoliert  auftritt. 

Nach  Vogt  (32)  ist  es  die  Flexura  duodeno  —  jejunalis,  die  in  Anfangs- 
stellung, Mesenterialbeziehung  und  Wanderung  eine  direkte  Einwirkung 
auf  das  Colon  und  seine  Mesenterien,  und  damit  indirekt  auf  die  ganze  Darm- 
drehung ausübt,  und  so  den  Schlüssel  zum  Verständnis  der  meisten 
Lageanomalien  darstellt,  die  auf  Drehungsfehlern  beruhen.  Wie  oben 
betont,  verläuft  der  einmal  aktivierte  Drehungsvorgang  von  proximal  nach 
distal  ab,  indem  er  zunächst  an  der  Flexura  duodeno-jejunalis  beginnt  und 
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langsam  bis  zum  Colon  fortschreitet,  wobei  der  orale  Dünndarmschenkel 
zunächst  seine  ventrale  Lage  zum  Colonschenkel  verläßt  und  dann  rechts 
von  ihm  zu  liegen  kommt,  um  sich  dann  unter  dem  Colonschenkel  nach 
links  herüberzuschieben.  Nach  der  vollendeten  Darmdrehung  von  nahezu 
360°  liegt  normaler  Weise  der  Colonschenkel  in  gradem,  schlingenlosem 
Verlauf  dem  stark  angewachsenen  Dünndarmkonvolut  kranial  auf. 

Dieser  außerordentlich  komplizierte  Drehungsmechanismus  der  primären 
Darmschleife,  zu  dessen  exaktem  Zustandekommen  und  Beendigung  das 
feinabgestimmte  Wechselspiel  von  aktiver  Wanderung  und  passiver  Ver- 
lagerung in  Verbindung  mit  ganz  bestimmten  Wachstumskorrelationen  der 
einzelnen  Darmabschnitte  die  Voraussetzung  fehlt,  kann  vom  Beginn  bis 


Fig.  11.  Fig.  12. 

Fig.  11.    Totale  Hemmung  der  Darmdrehung  bei  einer  51jährigen  Nach 

RlEC EELMANN  (301). 

Fig.  12.  Hemmung  der  Darmdrehung.    Nach  Grönroos  (145.) 


zum  Abschluß  zu  jeder  beliebigen  Phase  der  Drehung  zum  Stillstand 
kommen.  Wir  müssen  demnach  die  hierdurch  bedingte  Lageanomalie  des 
Darmes  als  echte  Hemmungsmißbildung  ansehen.  Wenn  auch  die  Zahl 
der  theoretischen  Möglichkeiten  der  Hemmung  der  Darmdrehung  und  ihrer 
Folgezustände  zunächst  sehr  groß  erscheint,  lassen  sich  jedoch  unschwer 
hier  auf  Grund  der  Kasuistik  besonders  charakteristische  und  häufig 
zu  beobachtende  Haupttypen  aufstellen,  und  zwar: 
A.  Bei  normal  gerichtetem  Drehungsmechanismus: 

I.  Totale  Hemmung  der  Drehung  der  Nabelschleife. 
II.  Partielle  Hemmung  der  Drehung  der  Nabelschleife  bei  180°. 
III.  Beendigung  der  Drehung  der  Nabelschleife  bei  360°. 

a)  Abnorme  Wachstumsrichtung  des  Duodenums,  sogenannte 
„Dextropositio  duodeni" 
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b)  Mangelnde  Reposition  des  extraabdominellen  Dünndarmkon- 
voluts. 

c)  Sogenannter  „Cökumhochstand". 

d)  Fehlen  der  Peritonealfixation  des  Colons. 

B.  Bei  invers  gerichtetem  Drehungsmechanismus. 
I.  Partielle  Hemmung  der  Drehung  der  Nabelschleife  um  180°. 
II.  Beendigung  der  Drehung  der  Nabelschleife  um  360°  (Situs  in- 
versus). 

Die  vorstehende  schematische  Uebersicht  wird  es  in  den  meisten  Fällen 
gestatten,  die  Mehrzahl  der  beobachteten  Fälle  [ausführliche  Kasuistik  bei 
Anders  (39—40),  Bender  (57),  Berndt  (62),  Boeninghausen-Budberg  (7), 
Braeunig  (76),  Gerlach  (136),  Grönroos  (145),  Hausmann  (164),  W.  Koch 
(215),  de  Quervain  (297),  Reinbach  (299)  und  Richelmann  (301)]  in  sie  einzu- 
gruppieren: Bei  totaler  Hemmung  der  Drehung  der  Darmschleife  überlagern 


b 


Fig.  13  a  unr!  b.  Hemmung  der  Danndrehung.  Nach  Gerlach  (136.)  Bei  b  links- 
seitiger Coecumhochstand.  a  1  Leber,  2  Magen,  3  Duodenum.  4  erste  Jejunumschlinge, 
5  Dünndarm,  6  Dickdarm,  b  1  Leber,  2  Magen,  3  Duodenum,  4  Dünndarm,  5  Dickdarm. 

die  Dünndärme  vollständig  den  häufig  zunächst  gar  nicht  sichtbaren  Dick- 
darm, der  in  manchen  Fällen  mit  2  einander  annähernd  parallel  verlaufenden 
Schlingen  völlig  links  in  der  Bauchhöhle  gelagert  ist  (Fig.  11 — 13).  In  ganz 
seltenen  Fällen  (Gerlach)  ist  ein  linksseitiger  Cökumhochstand  dicht  unter 
der  Milz  festzustellen  (Fig.  13b).  Im  Sinne  einer  partiellen  Drehungs- 
hemmung sind  die  Fälle  zu  deuten,  in  denen  das  Colon  ascendens  frei  beweg- 
lich im  Bauchraum  liegend  bei  fehlendem  Colon  transversum  über  die  Dünn- 
därme im  linken  oberen  Bauchraum  in  die  linke  Colonflexur  übergeht.  In 
allen  Fällen  mit  totaler  oder  hochgradiger  partieller  Hemmung  der  Darm- 
drehung besteht  ein  Mesenterium  commune.  Die  letzgenannten  Fälle 
leiten  zur  3.  Gruppe  über,  bei  denen  nach  vollendeter  Drehung  eine  Wachs- 
tumshemmung des  Colon  das  physiologische  Heruntertreten  des  häufig 
mit  dem  Duodenum  abnorm  verlöteten  Colon  verhindert  hat,  eine  Mißbildung, 
bzw.  Lagevarietät,  auf  die  Vogt  (32)  an  Hand  dreier  eigener  Fälle  am  Er- 
wachsenen und  fötaler  Vorstufen  von  Neuem  aufmerksam  gemacht  hat, 
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und  die  als  „Coecumhochstandu  bezeichnet  wird  (Fig.  14).  Diese  durch  eine 
Störung  der  Duodenal-Colon-Korrelationen  hervorgerufene  Lageanomalie 
des  Coecums  kann  nach  Vogt  (32)  außerdem  auch  durch  einen  zufällig 

wirkenden  exogenen  Faktor,  z.  B. 
den  rechten  Leberlappen,  bedingt 
werden. 

Die  kausale  Genese  der  Hem- 
mung der  Darmdrehung  ist  keine  ein- 
heitliche, sie  muß  vielmehr  für  jeden 
Einzelfall  nach  genauester  anatomi- 
scher Präparation  gesondert  unter- 
sucht werden:  Neben  exogenen 
Faktoren,  die  in  „Wachstumskorre- 
lation der  Nachbar organe,  ganz  be- 
sonders der  Bauchwand,  der  großen 
Gefäße,  der  Gekröse,  des  Pankreas  und 
nicht  zuletzt  der  Leber  gegeben  sind" 
(Vogt  1.  c.)  müssen  wir  außerdem 
endogene,  in  der  Wand  des  wachsen- 
den Darmes  lokalisierte  Ursachen 
heranziehen:  Es  sind  besonders  Stö- 
rungen der  Wachstumskorrelationen 
zwischen  Duodenum  und  Colon,  sowie 
Wachstumsanomalien  der  beiden  ge- 
nannten Darmabschnitte  im  Sinne 
einer  kausal  völlig  dunklen  Wachs- 
tumshemmung des  Colon,  sowie  eine 
mechanisch  bedingte,  abnorme  Wachstumsrichtung  des  Duodenums,  die 
als  Ursache  für  die  Hemmung  der  Drehung  der  primären  Darmschleife  in 
Frage  kommen. 

4.  Die  Dextropositio  des  Duodenums 

d.  h.  die  Lagerung  rechts  neben  der  Wirbelsäule  ist  eine  häufiger  —  nach 
Fawcett  und  Bachford  (109)  soll  sie  bei  1  %  aller  Menschen  vorkommen—1) 
beobachtete  Lagevarietät,  bzw.  Lageanomalie  dieses  Darmabschnittes. 
Die  diesbezügliche  ältere  Kasuistik  bei  Toldt  (355)  und  Papez  (286).  Die 
beobachteten  Formen  der  Rechtslagerung  des  Duodenums,  das  zum  Teil 
ganz  abnorme  Schlingenbildung  zeigt,  sind  in  Fig.  15.1_7  nach  Papez  wieder- 
gegeben. Neuerdings  haben  Vogt  (33)  und  Gerlach  (136)  sich  ebenfalls  mit 
der  Dextropositio  duodeni  beschäftigt,  und  zwar  hat  Gerlach  an  Hand  von 
4  eigenen  Fällen  von  Hemmung  der  Darmdrehung  (Linkslagerung  des  Colon, 
Rechtslagerung  der  Dünndärme  beim  Mesenterium  commune)  die  VooTschen 
Anschauungen  über  die  mechanischen  Beziehungen  zwischen  Flexura  duodeni 
jejunalis  und  dem  Mesenterium  des  primären  Colonbogens  kritisch  geprüft, 
und  an  diesem  pathologischen  Material  ihre  Richtigkeit  bestätigt. 

Die  vorhegende  Kasuistik  von  Dextropositio  duodeni  zeigt,  daß  diese 
in  der  Mehrzahl  der  Fälle  mit  totaler  oder  partieller  Hemmung  der 
Darmdrehung  kombiniert  ist,  d.  h.  für  diese  Fälle  von  Hemmung  der 
Darmdrehung  ist  das  in  abnormer  Richtung  erfolgte  Wachstum  des  Duode- 


1)  Nach  Ansicht  des  Verfassers  dürfte  diese  Angabe  der  amerikanischen  Autoren 
zu  hoch  sein,  da  das  hierauf  untersuchte  Material  viel  zu  klein  ist,  um  bindende  Schlüsse 
zu  rechtfertigen. 


/ 

Fig.  14.  „Coecumhochstand".  Nach 
Vogt  (32.) 


Dextropositio  duodeni- 
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nums  die  auslösende  Ursache.  Für  die  Ablenkung  des  Duodenalwachstums 
kommen,  wie  besonders  die  Fälle  von  Gerlach  zeigen,  mechanische 
Faktoren  in  Frage,  und  zwar  ist  es  eine  pathologische  Verstärkung  des 
physiologischen  Widerstandes,  den  das  Mesenterium  der  primären  Colon- 
flexur  dem  Wachstum  des  Duodenums  entgegensetzt. 

Neben  dieser  abnormen  Wachstumsrichtung  zeigt  das  Duodenum 
in  vielen  Fällen  eine  deutliche  Hemmung  bzw.  pathologische  Steigerung 
des  Wachstums  in  der  Längsrichtung.  Diese  Wachstunishemmung  des  Duode- 
nums ist  ätiologisch  ebenso  dunkel  wie  die  oben  erwähnte  primäre  Wachs- 
tumshemmung des  Colonschenkels,  die  pathologische  Wachstumssteigerung, 


Fig.  15, , 

die  geradezu  zu  einem  Riesenwuchs  des  Duodenums  in  der  Längsrichtung 
führen  kann  (Fig.  15,  Fälle  von  Bryce  und  Harman)  dürfte  ursächlich  durch 
den  Fortfall  normaler  Weise  vorhandener,  von  der  primären  Colonflexur 
ausgehender  Wachstumswiderstände  bedingt  sein.  Die  Wachstumshemmung 
des  Duodenums  tritt  meist  in  einem  Fehlen  des  ganzen  distalen  Teiles 
einschließlich  der  Flexura  duodeno-jejunalis  in  die  Erscheinung. 

5.  Der  kongenitale  Nabelschnurbruch 

stellt  als  reine  Hemmungsmißbildung  die  Persistenz  der  physiologischen 
Nabelschnurhernie  des  Embryo  dar,  deren  Reposition  in  der  Regel  beim 
40  mm-Embryo  beendet  ist.  Der  Mechanismus  der  Reposition  ist  nach 
Pernkopf  (24)  in  einer  Wachstumskorrelation  der  Leibeswand  und  der 
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Nabelschleife  gegeben,  so  daß  das  Zurückbleiben  der  Darmschlingen  nicht 
rein  mechanisch  —  nach  Broman  (9)  und  Thsola  (349)  soll  hier  der  Wachs- 
tumsdruck der  Leber  eine  wesentliche  Rolle  spielen  —  durch  Zug  oder  Druck, 
sondern  rein  passiv  erfolgt.  Unsere  bisher  sehr  lückenhaften  Kenntnisse  über 
den  Verschluß  des  physiologischen  Bruchsackes  sind  durch  die  embryo- 
logischen Untersuchungen  von  Pernkopf  (1.  c.)  wesentlich  erweitert  worden: 

Die  alte  Ansicht, 
daß  der  Verschluß 
durch  eine  Yer- 
wachsung  der 
Bruchpfortenrän- 
der stattfindet, 
hat  sich  als  irrig 

herausgestellt. 
Das  Peritoneal- 
divertikel wird 

anscheinend 
bauchhöhlenwärts 

zurückgezogen, 
wobei  das  wu- 
chernde Grund- 
gewebe des  Nabel- 
stranges nach- 
drängt. Gleich- 
zeitig setzt  eine 
Wucherung  des 

periarteriellen 
Bindegewebes  und 
eine  sphinkter- 
artige  Zusammen- 
schnürung des 
Nabelringes  an 
seiner  Insertion 
ein,  wodurch  die 
Bruchpforte  kon- 
zentrisch einge- 
engt   und  ver- 
schlossen wird  1), 
Für  die  Per- 
sistenz der  physio- 
logischen Nabel- 
'schnurhernie 


6  Roud 


7  Clertnont 

Fig.  15:)_7. 

Fig.  152^7.  Abnorme  Lagen  des  Duodenum.  Nach  Papez  (286).  kommen  demnach 

kausal  folgende 
Faktoren  in  Frage: 

1.  Der  mangelhafte  Verschluß  der  physiologischen  Bruchpforte  durch 
lokale  Wachstumshemmung. 

2.  Die  nicht  einsetzende  Reposition  des  extraabdominellen  Dünndarm- 
konvoluts, 


1)  Auf  die  Möglichkeit  der  Absprengung  eines  Teiles  des  Nabelschnurcoeloms  während 
des  Verschlusses  der  Bruchpforte  macht  Lauche  (231)  hinsichtlich  der  Genese  der  Nabel- 
tumoren mit  Recht  aufmerksam. 


Der  kongenitale  Nabelschnur bruch. 
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Fig.  16  a — d.  a  Nabelschnurbruch  bei  einem  Neugeborenen.  (Nach  Broman.) 
b  dasselbe  bei  starker  Vergrößerung.  (Path.  Inst.,  Freiburg.)  c.  Völlige  Eventration  bei 
gleichzeitiger  Atresia  ani.  (Path.  Inst.,  Freiburg.)  d.  Völlige  Eventration  bei  einer  neu- 
geborenen Katze.  (Path.  Inst.,  Rostock.) 
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d.  h.  Vorgänge,  die  letzten  Endes  auf  Wachstumsstörungen  bzw.  —  Hem- 
mungen in  der  Leibeswand  des  Embryo  gegeben  sind  [s.  Aschoff  (48)]. 

Der  kongenitale  Nabelschnurbruch  ist  demnach  auf  eine  Persistenz 
der  physiologischen  Nabelschnurhernie  zurückzuführen ;  ob  wie  Broman  (9) 
vermutet,  noch  sekundär  nach  Schluß  der  Bruchpforte  eine  Nabelschnur- 
hernie im  intrauterinen  Leben  entstehen  kann,  bleibe  dahingestellt. 

Während  der  Inhalt  der  physiologischen  Nabelschnurhernie  des  Embryo 
nur  aus  Dünndarmschlingen  besteht,  findet  man  beim  ausgebildeten  Nabel- 
schnurbruch des  Neugeborenen  außer  dem  Dünndarm  als  Inhalt  sehr  häufig 
noch  den  Magen  und  die  Leber  [Aschoff  (48)  und  Schenitsch  (314)]. 
Von  kleinen  Vor  Wölbungen  gibt  es  bis  zur  völligen  Eventration 
(Fig.  16c — d)  alle  Uebergänge,  der  Bauchinhalt  schimmert  deutlich  er- 
kennbar durch  die  stark  verdünnte  und 
maximal  erweiterte  Nabelschnur  hindurch 
(Fig.  16  a — b).  Häufig  sind  derartige  sehr 
große  Nabelschnurbrüche  mit  totaler  Bauch- 
spalte, Brust-,  Becken-  und  Blasenspalte 
kombiniert.  Sie  sind  meist  nicht  genau 
median  lokalisiert,  durch  größere  Beteiligung 
der  einen  Seite  entsteht  ein  schiefer  Sitz, 
infolgedessen  kommt  es  zu  einer  Skoliose 
der  Wirbelsäule  mit  der  Konvexität  gegen 
die  am  meisten  defekte  Seite  (Broman), 
in  deren  Bereich  die  entprechende  Nabel- 
arterie atrophiert.  Gleichzeitig  besteht  bei 
diesen  schweren  Fällen  häufig  Acranie, 
Anencephalie,  Rachischisis  usw.  Kasu- 
istik bei  Aschoff  (48),  R.  Schultze  (323) 
und  Ringel  (304). 

Annähernd  die  gleichgroßen  Ausmaße 
einer  Verlagerung  des  Magendarmkanals  wie 
beim  Nabelschnurbruch  treten  bei  den  meist 
Fig.  17.  Schema  des  Darm-    Links  gelegenen  Vorstülpungen  und  Defekten 
situs  bei  einem  Anencephalus  mit    des  Zwerchfells  auf.    In  diesen  Fällen 
vollkommener      Wirbelspaltung,    können  nur  Abschnitte  des  Darmkanals, 
MaänGL  £enGRUBER  M    schließlich  aber  auch  der  ganze  Dick-  und 

Dünndarm  mit  Magen  und  Milz  in  die 
linke  Pleurahöhle   verlagert  sein.  Dies- 
bezügliche Kasuistik  mit  zahlreichen  Abbildungen  bei  Wenzel  Gruber 
(150),  sowie  bei  G.  B.  Gruber  (151)  im  Kapitel  „Die  Mißbildungen  des 
Zwerchfells"  dieses  Handbuchs. 

Ueber  die  abnorme  Lagerung  der  kranialen  Teile  des  Darmkanals  bei 
Craniorhachischisis  in  den  Spalt  der  Wirbelsäule  berichtet  G.  B.  Gruber  (152) 
(s.  Literatur).  Fig.  17  zeigt  die  Verlagerung  des  Magens  bei  einem  Anen- 
cephalus mit  Craniorhachischisis. 

Innerhalb  der  Bauchhöhle  können  abnorme  Lagerungen  von  Darm- 
schlingen durch  abnorme  Mesenterial-  und  Peritonealtaschen 
bedingt  werden,  in  die  unter  Umständen  Darmschlingen  hineinschlüpfen 
können.  Es  sind  hier  zu  nennen: 

1.  Die  Hernia  bursae  omentalis, 

2.  Die  Hernia  fossae  duodeno-jejunalis,  sogenannte  TREiTzsche  Hernie, 

3.  Die  Hernia  mesocolica, 

4.  Die  Hernia  fossae  retrocoecalis. 


Passive  Verlagerung  durch  raumbeengende  Prozesse  im  Abdomen.  405 


Anhangsweise  mögen  noch  kurz  die  nur  unbedeutenden  Lageanomalien 
des  Darmes  erwähnt  werden,  die  durch  kleine  angeborene  Bauch brü che 
mit  und  ohne  Bauchmuskeldefekte  im  Bereiche  der  Linea  alba,  dicht  neben  ihr 
sowie  den  seitlichen  Teil  der  Bauchwand,  (Steinhardt  337  und  Blauel  69), 
sowie  durch  angeborene  Schenkelhernien  bedingt  sind.  —  Ueber  ange- 
borene Lageanomalien  des  Wurmfortsatzes  berichtet  Prosell  (295). 


6.  Passive  Verlage- 
rung des  Darmkanals 
durch  raumbeen- 
gende Prozesse  im 
Abdomen 

wird  hervorgerufen 
durch  angeborene  Ge- 
schwülste, z.  B.  der 
Niere,  durch  angebo- 
rene Cysten  der  Leber, 
der  Nieren,  sowie  durch 
Kloakenmißbildungen 
mit  Riesenwuchs  der 
Kloake.  Anders  (38). 
In  demselben  Sinne 
wirken  die  angebo- 
renen fötalen  Inklu- 
sionen, sowie  die  Tera- 
tome der  Bauchhöhle 
[Askanazy  (49)],  die 
häufig  eine  retro-  bzw. 
extraperitoneale  Lage 
aufweisen  und  dann 
leicht  rein  mechanisch 
den  Ablauf  der  Darm- 
drehung hindern. 
Durch  Raummangel 
kommt  es  dann  häufig 
zu  einer  allgemeinen 

Wachstumshem- 
mung des  ganzen 
Darmkonvoluts,  das 
dann  irgendwo  an 
ganz  abnormer  Stelle 
in  der  Bauchhöhle 
liegt.      Zwei  eigene 

Fälle   mögen  dies 
noch     näher  erläu- 
tern: 


Fig.  18.  Passive  Verlagerung  des  Darmes  bei  ange- 
borener großer  Lebercyste.  (Path,  Inst.,  Freiburg.)  Die  ge- 
strichelte Linie  stellt  den  Umfang  der  Cyste  dar. 


1.  Fall  von  beiderseitiger  congenitaler  Cystenniere:  Das  ganze 
Dick-  und  Dünndarmkonvolut  liegt  mit  ganz  eng  aneinanderge- 
preßten  Schlingen  in  der  Medianlinie,  die  Darmdrehung  ist  vollendet, 
es  besteht  ein  deutlicher  „Coecumhochstand"  (Fig.  19). 
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2.  Fall  von  kongenitaler  solitärer  Lebercyste:  Fast  der  ganze 
Bauchraum  ist  durch  die  mächtig  vergrößerte,  eine  solitäre  Cyste 
darstellende  Leber  ausgefüllt,  Dick-  und  Dünndarm  sind  stark  in 
kaudaler  Richtung  verdrängt  und  deutlich  im  Wachstum  gehemmt. 
Auch  hier  ist  die  Darmdrehung  vollendet,  das  Coecum  am  Duodenum 
adhaerent  (Fig.  18). 


Fig.  19.  Passive  Verlagerung  des  Darmes  bei  kongenitaler  Cystenniere.  (Path.  Inst. 
Freiburg.) 

II.  Die  Persistenz  embryonaler  Anlagen  des  Darmkanals 

kann  naturgemäß  nur  an  den  Abschnitten  des  Darmkanals  auftreten,  die 
normaler  Weise  eine  physiologische  Involution  durchmachen,  d.  h.  am 
Ductus  omphalo-cntericus,  am  Schwanzdarm  und  am  postbranchialen 
Hohlraumsystem. 


Die  Persistenz  des  Ductus  omphalo-entericus. 


407 


1.  Die  Persistenz  des  Ductus  omphalo-entericus 

stellt  eine  Hemmungsmißbildung  dar,  deren  Aufklärung  wir  Meckel  (258) 
verdanken.  Aussackungen  des  Ileum  von  verschiedener  Länge,  gewöhnlich 
gegenüber  dem  Mesenterialansatz  gelegen  und  in  bestimmtem  Abstand 
von  der  BAUHiNschen  Klappe  lokalisiert,  waren  schon  häufig  vor  Meckel 
beobachtet  und  als  durch  den  Druck  des  Darminhalts  zustande  gekommen 
erklärt  worden  [Fabricius  ab  Aquapendente  (103)].  Meckel  beobachtete 
derartige  Divertikel  —  seither  nach  ihm  als  „MECKELsche  Divertikel"  be- 
zeichnet —  mehrmals  bei  Neugeborenen,  bei  einem  Fetus  von  6  Monaten, 
und  zweimal  bei  solchen  von  3  Monaten;  er  schloß,  daß  es  sich  um  ange- 
borene Mißbildungen  handeln  müsse:  „Bis  in  den  3.  Monat  des  embryonalen 
Lebens  bleibt  noch  ein  Höckerchen  am  Krummdarm  als  Spur  der  ehemaligen 
Verbindung  (mit  dem  Dottersack),  das,  wenn  es  sich  über  diese  Periode 
hinauserhält,  als  blinder  Anhang  erscheint".  Abgesehen  von  kleinen  Di- 
vertikeln beobachtete  Meckel  Fälle,  wo  der  ganze  Ductus  omphalo-entericus 
als  ein  offener  Gang  erhalten  geblieben  war,  der  vom  Darm  bis  zum  Nabel 
reichte  und  von  seinen  noch  durchgängigen  Gefäßen  begleitet  wurde.  Weiter 
war  ihm  schon  bekannt,  daß  der  persistierende  Ductus  omphalo-entericus 
sich  in  einen  bindegewebigen  Strang  umwandeln  kann,  der  vom  Darm  quer 
durch  die  Bauchhöhle  zum  Nabel  zieht  und  sich  hier  inseriert. 

Den  teratogenetischen  Terminationspunkt  für  diese  Hemmungsmiß- 
bildung stellt  die  achte  bis  neunte  Woche  der  embryonalen  Entwicklung  dar, 
jenes  Entwicklungsstadium,  in  dem  normaler  Weise  beim  7  mm  Embryo 
die  Ablösung  des  Ductus  omphalo-entericus  vom  Darm  erfolgt. 

Die  partielle  Persistenz  des  Dotterganges  ist  eine  der  häufigsten 
Mißbildungen  des  Darms  überhaupt,  finden  wir  doch  nach  mehreren  Zu- 
sammenstellungen [Pabst  (284)]  bei  etwa  2  %  aller  Erwachsenen  3 — 30  cm 
lange  und  1% — 5  cm  breite  MECKELsche  Divertikel  als  Zufallsbefund  bei  der 
Sektion.  So  fanden  sich 

nach  Augier     bei    300Sektionen    5  Divertikel 

,,     Rogier      „     400      „         8  „ 

„     Testat       „   1067      „  20 

„     Sanders     .,   1300      „       14  „ 
Kelynak    „   1446      „       18  ., 

„     Mitchel     „   1635      „  39 

„     Doepfner    .,    1822       „  14 

„     Turner      .,  10360      .,  81 
d.  h.  in  18330  Fällen  199mal  =  1,8  %. 

Bei  Männern  soll  es  häufiger  sein,  als  bei  Frauen  (2,6 : 1,3  nach  Turner 
357).  Beim  Erwachsenen  liegt  die  Abgangsstelle  des  Divertikels  %  bis  1, 
höchstens  2  m  oberhalb  der  Ileocöcalklappe,  und  zwar  meist  an  der  dem 
Mesenterialansatz  gegenüberliegenden  Seite,  bei  Neugeborenen  nur  3  bis  4  cm 
darüber.  Meist  endet  das  MECKELsche  Divertikel  mit  einem  blinden,  abge- 
rundeten Ende  (Fig.  20a),  das  aber  auch  in  manchen  Fällen  im  distalen  Teil 
knopfartige  Höcker  (Fig.  20  b)  und  winkelige  Abknickungen  zeigen  kann. 
Derartige  Höcker  stellen  dann  meist  sekundäre  Divertikel  dar.  Längere 
Divertikel  zeigen  häufig  eine  distale  konzentrische  Verjüngung  (Fig.  20c), 
die  sich  in  einigen  Fällen  in  einen  bindegewebigen  Strang  fortsetzt  (s. 
Fig.  21a- — b).  Diese  Strangbildungen  stellen  den  involvierten,  aber  noch 
persistenten  distalen  Teil  des  Dotterganges  dar,  sie  inserieren  entweder 
am  Nabel,  können  aber  auch  nach  sekundärer  Trennung  von  dieser  Stelle 
an  irgend  einem  beliebigen  Punkt  des  Bauchraumes,  z.  B.  am  Mesenterium, 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  27 
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zur  Anheftung  gelangen  (Fig.  21a  und  b).  Hierdurch  und  besonders  dann, 
wenn  noch  eine  zirkuläre  Umschlingung  eines  Darmabschnittes  durch  den 


derben  Bindegewebsstrang  statt- 
gefunden hat,  kann  es  leicht  zum 
Strangulationsileus.  Stenose  oder 
Atresie  des  Ileum  kommen,  wie 
der  folgende  Fall  von  Anders 
(3)  zeigt  (Fig.  21c): 

Angeborene  Atresie  des  Ileum 
durch  Persistenz  des  Dotterganges 
bzw.  seiner  Gefäße. 

Johann  Kl.,  geb.  27.  V.  1922. 
Eltern  gesund.  Patient  hat  in  den  ersten 

3  Tagen  jegliche  Nahrung  erbrochen 
and  keinen  Stuhl  gehabt.  Am  30.  V. 
erfolgte  Aufnahme  in  die  Rostocker 
Universitäts-Kinderklinik.  Hier  wurde 
2  mal  20  g  Muttermilch  nach  kurzer  Zeit 
wieder  erbrochen.  Das  Erbrochene  hat 
grünliche  Farbe  und  faulig  stinkenden 

Ik^k^  >  JÜV  Geruch.  Mehrmals  geringe  Kotentleerun- 

■fe       /  gen  von  schmierig-grauer  Beschaffen- 

heit. Verfall.  Exitus  am  31.  V.  1922 

4  "h  morgens. 

jjjjp^  Diagnose:  Angeborene  hochgradige 

Darmstenose  oder  Atresie? 

Die  vom  Verfasser  am  31.  V.  1922 
10  Uhr  vormittags  vorgenommene  Sek- 
tion ergab  völlig  regelrechte  Verhältnisse 
in  der  Brusthöhle.  Die  Bauchhöhle  ist 
stark  aufgetrieben,  bei  ihrer  Eröffnung 
drängen  sich  aus  dem  Medianschnitt 
maximal  geblähte  Dünndarmschlingen 
hervor,  die  das  kleine  Becken  völlig  aus- 
füllen. Das  Bauchfell  ist  überall  glatt 
und  spiegelnd.  Im  kleinen  Becken  findet  sich  etwas  freie  Flüssigkeit.  Der  Dickdarm  ist 
hochgradig  kollabiert. 


Fig.  20  a — c.  Verschiedene  Formen  von 
MECKELSchen  Divertikeln.  (Path.  Inst.  Frei- 
burg.) 
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Bei  Durchtrennung  der  sich  an  regelrechter  Stelle  in  die  Leber  einsenkenden  Nabel- 
vene und  Besichtigung  der  rechten  oberen  Bauchhöhle  sieht  man,  daß  sich  hier.,  besonders 
aber  an  der  Nabelvene  eine  bindegewebige  Platte  breit  anheftet,  die  sich  als  das  in  seinen 
periphersten  Teilen  zipfelartig  zusammengedrehte  Netz  darstellt.  Dieses  läuft  zunächst 

in  einen  rundlichen  Strang  aus,  der  von  der 
Nabelvene  dicht  vor  ihrem  Eintritt  in  den 
Hauptnabel  rechtwinklig  entspringt  und  sich 
nach  medianwärts  etwas  oberhalb  des  Pro- 
montoriums begibt.  Hierbei  kreuzt  er  das 
maximal  geblähte  Ileum,  das  an  dieser  Stelle 


Fig.  21a — c.  Bindegewebige  Stränge  als  Reste  des 
Dotterganges,  a  und  b  (Path.  Inst.,  Freiburg,  c  Fall  von 
Anders,  Path.  Inst.,  Rostock.) 

eine  deutliche  Strangulationsmarke  zeigt  und  distal  davon 
in  einem  Blindsack  endigt,  umgreift  es  von  links  nach 
rechts  und  geht  in  das  distale  Stück  des  stark  kollabierten 
Heums  über,  das  sich  an  regelrechter  Stelle  in  das  Coecum 
einsenkt. 

Nachdem  das  proximale  maximal  geblähte  Ileumstück 
nach  oben  aus  der  Scldinge  herausgezogen  ist,  die  durch 
den  an  der  Nabelvene  inserierenden  bindegewebigen  Strang 
und  das  seine  Fortsetzung  bildende  Ileum  gebildet  wird, 
sieht  man,  daß  beide  Abschnitte  des  Ileums  durch  ein  am 
Rande  weißliches,  verdicktes  Mesenterium  verbunden  wer- 
den. 

Im  übrigen  ergibt  die  Sektion  der  Bauchhöhle  völlig 
regelrechte  Verhältnisse,  die  Darmdrehung  ist  vollendet, 
irgendwelche  Mesenterialabnormitäten  bestehen  nicht. 

Epikrise:  Denkt  man  sich  das  proximale,  geblähte 
Ileumstück  aus  der  Schlinge  nach  oben  herausgezogen,  so 
liegen  klare  Verhältnisse  vor,  die  eine  verhältnismäßig 
einfache  Erklärung  des  Falles  gestatten.  Die  Anheftung 
des  bindegewebigen  Stranges  (Fig.  21  c)  an  der  Nabelvene 
(V.u.)  dürfte  sekundärer  Natur  sein,  ebenso  wie  die  hier 

festzustellende  Verklebung  des  Netzes.  Bevor  es  zu  dieser  Verklebung  kam,  hat  der  Strang, 
an  dem  distalen  Ileumstück  inserierend  und  seine  Fortsetzung  bildend,  eine  Zeitlang  frei  in 
der  Bauchhöhle  gelegen:  der  Sitz  relativ  dicht  über  der  Ileocöcalklappe  und  seine  Länge 
macht  es  fast  sicher,  daß  wir  es  mit  Resten  des  Dotterganges  oder  seiner  Gefäße  zu  tun 
haben,  die,  von  der  Insertion  am  Nabel  abgerissen,  zunächst  die  Atresie  des  Ileums  an 

27* 
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typischer  Stelle  hervorgerufen  haben.  Mit  zunehmender  Blähung  des  proximalen  Blind- 
sackes trat  dieser  sekundär  nach  abwärts,  so  daß  der  Strang  ihn  umschnürte.  Die  Tat- 
sache, daß  die  Darmschleife  die  Drehung  in  typischer  Weise  beendet  hat,  beweist,  daß  die 
Atresie  und  die  sich  an  sie  anschließenden  sekundären  Prozesse  sich  erst  frühestens  im 
2.  Monat  ausgebildet  haben  können. 

Die  die  Fortsetzung  des  MECKELschen  Divertikels  darstellenden  Stränge 
bestellen  bei  histologischer  Untersuchung  aus  derbem  faserigen  Bindegewebe, 
in  seltenen  Fällen  [Anders  (3)]  durchzieht  den  Strang  ein  größeres  arterielles 
Gefäß,  die  persistierende  Arteria  omphalo-mesenterica. 


Fig.  23  a.  b 
Fig.  22.  Peptisches  Uicus  in  einem  MECKELschen  Divertikel.  (Path.  Inst.,  Freiburg.) 
Fig.  23.  a  und  b.  a  Enterocvstom.   b  Frei  nach  außen  mündendes  MECKELSches  Di- 
vertikel.   Nach  Roth  (309). 

Die  Persistenz  des  ganzen  Dotterganges  im  Sinne  eines  offenen  Ganges 
findet  sich  gewöhnlich  nur  beim  Neugeborenen,  ein  Zustand,  der  deswegen 
eine  besondere  klinische  Bedeutung  hat,  weil  der  Dottergang  dann  beider 
Abnabelung  mitunterbunden  wird:  Beim  Abfall  des  Nabehestes  entsteht 
als  Anus  praeternaturalis  eine  sogenannte  „Dottergangsfistel" 
[Literatur  bei  Dubs  (97)],  in  deren  Bereich  noch  sekundär  ein  Prolaps  der 
Schleimhaut  des  Divertikels  erfolgen  kann  (Steinthal  338).  Es  entstehen  so 
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„rüsselförmige"  Anhänger  am  Nabel  des  Kindes,  aus  denen  sich  Darminhalt 
entleert  Roth  [(309)].  (Fig.  23b  und  Fig.  24.) 

Eine  zweite  Möglichkeit  der  Ausbildung  eines  Anus  praeternatu- 
ralis im  Bereiche  des  Nabels  bei  bestehendem  MECKELschen  Divertikel  ist 
dadurch  gegeben,  daß 
die  im  Nabel  selbst  er-  ö 
folgte  Abschnürung 
des  Dotterblasenstiels 
zu  einer  bindegewe- 
bigen Fixation  des 
blinden  Endes  des 
Divertikels  am  Nabel 
führt:  Bei  eventuellen 
Nabelinfektionen  öff- 
net sich  dann  das  ur- 
sprünglich geschlos- 
sene Divertikel  in  den 
Nabel,  ein  Arorgang, 
der  von  geburtshilf- 
licher Seite  als  „Di- 
vertikelf  istel"  bezeich- 
net wird  (Fig.  24). 

Die  im  Nabel - 
gebiet  persistierenden 
Teile  des  Dotterganges 
können  aber  auch  an 
beiden  Seiten  bünd  en- 
den. Es  entsteht  dann 
häufig  eine  cystische 
Erweiterung,  das  so- 


lig. 
terminale 


Tlabel- 
haui . 

ßaudihaut  _ 

35au<hwand 


l Obliterierter 
■Dottergangy 
jtrang 


Fig.  24.  Schema 
der  Dottergangfistel  und 
ihrer  Folgezustände.  Nach 
Barth  (51).  1.  Schema 
des  einfachen  offenen 
MECKELschen  Divertikels 
a,  ausgehend  von  dem 
Dünndarm  b,  c  und  durch 
den  Nabel  frei  nach 
außen  mündend.  2.  Be- 
ginn der  Ausstülpung  des 
Divertikels.  3.  Weitere  Ausstülpung  des  Divertikels,  seine  Einmündungssteile  liegt  jetzt 
im  Nabelring.  Winklige  Abknickung  der  zu-  und  abführenden  Darmschlinge  (b  und  c)  mit 
beginnender  Spornbildung.  4.  Völlige  Ausstülpung  des  Divertikels  mit  noch  stärkerer  Ab- 
knickung der  Darmschlinge  und  passiver  Vorlagerung  des  Sporns.  5.  Pilzförmiger  Prolaps 
des  Sporns,  zu-  und  abführende  Schlinge  münden  mit  gesonderter  Öffnung  (b  und  c).  6.  Wei- 
tere Zunahme  des  pilzförmigen  Prolapses,  die  beiden  Öffnungen  der  zu-  und  abführenden 
Schlinge  haben  sich  weiter  voneinander  entfernt.  7.  Schema  einer  im  Nabel  gelegenen 
sog.  Dottergangscyste. 

genannte  „Enterocystom"  [Literatur  bei  Meyer  (264)  und  Dubs  (97)]. 
Handelt  es  sich  nur  um  die  Persistenz  einiger  weniger  Cölomepi- 
thelien  im  Bereiche  des  Nabels,  so  bilden  sich  daraus  die  sogenannten 
Nabeltumoren  (Lauche  231).  Beschränkt  sich  die  Persistenz  des  Dotter- 
ganges mit  Erhaltensein  des  Lumens  isoliert  z.  B.  auf  sein  mittleres  Drittel, 


412 


Kapitel  IV. 


so  entstehen  hier  dieEnterocystome,  die  dann  mit  einem  bindegewebigen 
Stiel  am  Ueum  befestigt  sind  (Fig.  24  7)  [Kasuistik  bei  Barth  (54),  Dubs  (97), 
Meyer  (264)  und  Roth  (309)]. 

Die  hier  erwähnten  Möglichkeiten  von  partieller  Persistenz  des  Dotter- 
ganges möge  die  etwas  modifizierte  schematische  Darstellung  von  Barth 
zeigen  (Fig.  24). 

Mit  diesen  häufig  zu  chirurgischen  Eingriffen  führenden  Formen  ist  die 
klinische  Bedeutung  persistierender  Reste  des  Dotterganges  nicht  erschöpft. 
Abgesehen  von  der  Einstülpung  des  MECKELSchen  Divertikels  in  das 
Lumen  des  Ileums  hinein  (sogenannte  Intussusception),  die  zwangsläufig  zum 
jleus  führt  [Gross  (146),  Gray  (143)  und  Meyer  (264)],  werden  am  Meckel- 
schen  Divertikel  entzündliche  Prozesse  beobachtet,  die  in  Parallele  zur 
akuten  und  chronischen  Appendicitis  gesetzt  werden  [Gebele  (131),  Ma- 
caigne  und  Blanc  (248)]  und  infolge  Perforation  zur  tödlichen  Peri- 
tonitis führen  können.  Diese  Formen  von  perforierender  akuter  Diverticulitis 
verdanken  ihre  Entstehung  (Tillmans  253)  einem  meist  am  Boden  des 
Divertikels  gelegenen  typischen  peptischen  Ulcus  (Fig.  22),  das  sich 
hier  im  Bereiche  heterotoper  Magenschleimhautinseln  [Hübsch- 
mann (184),  Schaetz  (313),  Büchner  und  Ruf  (83),  und  Büchner  (82)  —  hier 
vollständige  Zusammenstellung  der  Kasuistik]  —  entwickelt  hat  und  bei 
einem  zufällig  diese  Gegend  treffenden  Trauma  perforiert.  Ueber  das  gleich- 
zeitige Vorkommen  von  Magenschleimhautinseln  und  Pankreasgewebe  im 
MECKELSchen  Divertikel  berichtet  M.  Koch  (214). 

Klinisch  wichtig  ist  weiter  die  Tatsache,  daß  das  MECKELsche  Divertikel 
relativ  häufig  den  Inhalt  von  Hernien  bildet,  wo  es  besonders  häufig  zur 
Inkarzeration  kommt.  So  stellt  Pabst (284)  123  Fälle  von  MECKELschem 
Divertikel  in  Hernien  zusammen  (66  Inguinal,-  24  Crural-  und  18  Um- 
bilicalhernien),  in  54  Fällen  bestand  eine  Incarzeration.  Nach  Broman  (9) 
ist  die  so  häufig  erfolgende  Verlagerung  des  MECKELSchen  Divertikels  in 
einen  Bruchsack  dadurch  zu  erklären,  daß  das  Mesenterium  an  seiner  Ab- 
gangsstelle besonders  lang  ist. 

In  seltenen  Fällen  findet  sich  am  Boden  des  MECKELSchen  Divertikels 
eine  Geschwulst:  so  sind  Lipome,  Myome,  Sarkome  [F.  Kaufmann 
(199)  und  ein  Cylindrom  [Kaspar  (197)]  beschrieben  worden,  die  dann 
leicht  Veranlassung  zur  Invagination  des  MECKELSchen  Divertikels  geben 
können. 

2.  Die  Persistenz  des  sogenannten  Sehwanzdarms 

stellt  eine  sehr  seltene  Hemmungsmißbildung  dar,  deren  teratogene- 
tischer  Terminationspunkt  in  die  allerfrühesten  Entwicklungsstadien  zu 
verlegen  ist,  in  denen  noch  eine  offene  Verbindung  zwischen  dem  Darm 
und  dem  Medullarrohr  als  Canalis  neurentericus  besteht.  Für  gewöhnlich 
ist  dieser  bereits  beim  2  mm-Embryo  geschlossen,  ein  zum  Medullarrohr 
ziehender  Zellstrang  stellt  seine  bald  gänzlich  zugrunde  gehenden  Reste  dar. 
Die  gleiche  Rückbildung  erfährt  normalerweise,  allerdings  später,  der 
postanale  oder  Schwanzdarm:  beim  6,5  mm  Embryo  beginnt  er  zu  schrum- 
pfen, wandelt  sich  ebenfalls  in  einen  soliden  Zellstrang  um,  um  sich  von  der 
Kloake  abzuschnüren  und  am  Anfang  des  2.  embryonalen  Monats  gewöhnlich 
völlig  zu  atrophieren. 

Aus  diesen  entwicklungsgeschichtlichen  Tatsachen  ergeben  sich  theo- 
retisch die  folgenden  beiden  Möglichkeiten  der  Hemmungsmißbildung: 
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I.  Die  Persistenz  des  postanalen  Darmes  mit  gleichzeitiger  Persistenz 
des  Canalis  neurentericus. 

II.  Die  Persistenz  des  postanalen  Darmes  ohne  gleichzeitige  Persistenz 
des  Canalis  neurentericus. 

Im  ersteren  Falle  müßte  man  durch  eine  in  der  Coccygealgegend,  d.  h. 
kaudal  vom  Filum  terminale  des  Rückenmarks  liegende  fistelartige  Oeffnung 
in  einen  vor  bzw.  neben  dem  Rectum  liegenden  Blindsack  gelangen,  der  mit 
Darmschleimhaut  ausgekleidet  ist.  Im  zweiten  Falle  würde  die  nach  außen 
führende  Fistel,  d.  h.  der  Anus  sacralis,  fehlen  und  sich  nur  eine  in  der 
Rektalgegend  befindliche  cystische  Geschwulst  vom  Bau  der  Darmschleim- 
haut, d.  h.  ein  präsacrales  Enterocystom  nachweisen  lassen. 

Mit  diesen  theoretischen  Möglichkeiten  läßt  sich  die  außerordentlich 
spärliche  Literatur  gut  in  Einklang  bringen :  In  Frage  kommen  die  Fälle  von 
Marwedel  (256),  Middeldorpf  (267),  Hildebrand  (175),  Hanser  (160). 
Nasse  (275),  Kiderlen  (207) 
und  Friedel  (125),  von  denen 
die  von  Marwedel,  Hanser 
und  Middeldorpf  in  die  Gruppe 
I  gehören.  Sie  zeigen  weit- 
gehendste Aehnlichkeit  hinsicht- 
lich des  makroskopischen  Be- 
fundes: Oberhalb  der  After- 
öffnung liegt  auf  der  Dorsalseite 
eines  13  Tage  alten  Kindes  (Fall 
Marwedel)  eine  walnußgroße, 
rundliche  Schwellung  von  roter 
Farbe  und  schleimhautähnlicher 
Oberfläche  (Fig.  25).  Auf  der 
Kuppe  der  Geschwulst  befindet 
sich  eine  kleine  Oeffnung,  durch 
die  man  mit  der  Sonde  ca.  6  cm 
weit  ventralwärts  in  einen  dicht 
am  Rectum  endigenden  und 
von  Darmschleimhaut  ausge- 
kleideten Blindsack  eindringen 
kann. 

Die  in  beiden  Fällen  vorge- 
nommene (Marwedel  und  Han- 
ser) erfolgreiche  Operation  gestattete  eine  besonders  von  Hanser  eingehend 
vorgenommene  histologische  Untersuchung,  die  in  seinem  Falle  außer  Darm- 
schleimhaut „zahlreiche  Anlagen  von  Gangbildungen''  aufdeckt,  „die  auf  Grund 
des  histologischen  Befundes  als  Oesophagus-  bzw.  Bronchialanlagen  gedeutet 
werden  müssen"  (Hanser,  1.  c.  S.  184),  Befunde,  die  den  Autor  veranlassen, 
seinen  Fall  nicht  auf  die  Persistenz  des  Canalis  neurentericus  und  Schwanz- 
darms zurückzuführen,  sondern  ihn  vielmehr  in  die  Reihe  der  „bigerminalen 
Sacralteratome"  einzureihen. 

Die  von  Hanser  angegebenen  histologischen  Gründe  lassen  jedoch 
die  Deutung  seines  Falles  als  ein  Sacralteratom  als  unberechtigt  erscheinen, 
ist  es  doch  nach  dem  heutigen  Stande  unserer  Kenntnisse  über  die  gerade 
vom  Epithel  des  Darmkanals  ausgehenden  Heterotopien  gar  nicht  als  un- 
möglich abzulehnen,  daß  das  Epithel  des  Canalis  neurentericus  nicht  auch  die 
Fähigkeit  hat.  sich  zu  Bronchialanlagen  zu  differenzieren.  Stellt  man  sich 
auf  diesen  Standpunkt,  so  ist  der  Fall  von  Hanser  ebenso  wie  der  von 


Fig.  25.  Persistenz  des  postanalen  Darmes 
mit  Persistenz  des  Canalis  neurentericus.  Nach 
Marwedel  (250). 
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Marwedel  als  Persistenz  des  Canalis  neurentericus  und  des  postanalen 
Darms  zu  deuten. 

Die  isolierte  Persistenz  des  postanalen  Darmes  ohne  gleichzeitige 
Persistenz  des  Canalis  neurentericus  (Gruppe  II)  ist  nur  selten  beobachtet 
worden  [Hildebrand  (175),  Nasse  (275),  Kiderlen  (207)].  Allen  diesen  Fällen 
gemeinsam  ist  das  Bestehen  einer,  bisweilen  größere  Ausmaße  annehmenden, 
angeborenen,  cystischen  Geschwulst  zwischen  Kreuzbein  und  Rectum, 
die  auf  die  Nachbarorgane  stark  verdrängend  einwirkt,  besonders  wenn  die 
Cyste  eine  sekundäre  Größenzunahme  zeigt.  Die  bei  den  Fällen  der  Gruppe  I 
beobachtete  Spina  bifida  fehlt  hier  naturgemäß,  die  Cyste  ist  mit  dem 
benachbarten  Sacrum  nur  lose  verwachsen,  so  daß  die  operative  Ent- 
fernung keine  Schwierigkeiten  macht.  Selten  zeigt  die  Cyste  divertikel- 
artige  Ausstülpungen.  Geldern  (134).  Ausgekleidet  sind  derartige  Cysten 
mit  einer  Mucosa,  die  stark  gefaltet  ist  und  makroskopisch  größte  Aehnlich- 
keit  mit  Darmschleimhaut  hat.  Mikroskopisch  zeigt  sie  den  charakteristischen 
Aufbau  der  Dickdarmmucosa  mit  vielen  Follikeln  und  völlig  regelrechter  Mus- 
kulatur. Nach  Hildebrand  (175)  dürfen  alle  die  präsacralen  angeborenen 
Cysten  auf  die  Persistenz  des  postanalen  Darms  zurückgeführt  werden,  die 
mit  hohem,  manchmal  flimmerndem  Cylinderepithel  bzw.  kubischem  Epi- 
thel ausgekleidet  sind.  Da  die  präsacrale  Region  bekanntlich  häufig  der  Sitz 
von  Teratomen  und  teratoiden  Bildungen  ist  [Kasuistik  bei  Kiderlen 
(207)],  muß  für  jeden  Fall  von  Persistenz  des  postanalen  Darmes  der 
Teratomcharakter  ausgeschlossen  werden. 

3.  Die  Persistenz  des  branchialen  Hohlraumsystems 

ist  die  Ursache  zur  Entstehung  der  sogenannten  Hals-  oder  branchiogenen 
Fisteln,  Cysten  und  Blastome.  Topographisch  kommen  für  die  Persistenz 
verschiedene  Abschnitte  des  branchialen  Hohlraumes  in  Frage:  Während 
v.  Kostanecki  und  v.  Mielecki  (221)  die  Halsfisteln  vorwiegend  oder 
sogar  ausschließlich  auf  die  Cervikalbucht  bezogen,  leitet  sie  Grosser  (147) 
von  der  2.  Schlundtasche  ab.  Nach  Wenglowski  (368)  sind  alle  diese 
Fisteln  und  Cysten  dagegen  auf  den  Ductus  thymo-pharyngeus,  d.  h.  auf  die 
3.  Schlundtasche  zurückzuführen. 

Wie  die  topographische  Lage  der  bisher  beobachteten  Fisteln  zeigt 
(große  Kasuistik,  besonders  der  älteren  Literatur,  bei  v.  Kostanecki  und 
Mielecki  mit  vielen  Abbildungen),  kommt  sowohl  die  2.  als  auch  die  3. 
Schlundtasche  mit  ihren  Derivaten  für  die  Entstehung  der  Halsfisteln  und 
-Cysten  in  Frage. 

Nach  Grosser  (368)  ist  die  Ausmündung  des  Ductus  branchialis  II 
und  cervicalis  am  vorderen  Rande  des  M.  sternocleidomastoideus  zu  suchen. 
Die  totale  Persistenz  der  2.  Schlundtasche  muß  bei  normaler  Gefäßent- 
wicklung eine  branchiogene  Fistel  entstehen  lassen,  die  ihren  Weg  zwischen 
Carotis  externa  und  interna  und  ventral  vom  M.  glossopharyngeus  und 
vagus  nimmt  und  im  Bereiche  der  RosENMÜLLERSchen  Grube  nach  außen 
tritt:  nach  Grosser  ist  sie  die  einzige  Halsfistel,  die  bisher  mit  voller  Sicher- 
heit nachgewiesen  werden  konnte.  Daß  aber  auch  die  3.  Schlundtasche  in 
Frage  kommt,  beweisen  die  von  Hammar  (155)  und  Tiisala  (351)  beobach- 
teten Fälle.  Auf  eine  Persistenz  der  1.  Schlundtasche  sind  die  angeborenen 
Ohrfisteln  (Literatur  bei  v.  Kostanecki  und  v.  Mielecki),  auf  die  des 
proximalen  Teils  der  4.  Schlundtasche  die  als  „seitliche  Pharynxdivertikel" 
bezeichneten  Aussackungen  in  der  Gegend  des  Sinus  piriformis  zurückzu- 
führen [ältere  Literatur  bei  v.  Kostanecki  und  v.  Mielecki  (221),  neuere 
bei  Naumer  (276)  (17  Fälle),  Wenglowski  (368)  und  Broesicke  (77). 
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Die  Persistenz  der  in  Frage  kommenden  Schlundtaschen  ist  in  seltenen 
Fällen  eine  totale,  häufiger  nur  eine  partielle:  Bleibt  nur  das  distale 
Stück  erhalten,  so  entsteht  die  an  der  Innenseite  des  Kopfnickers  oder  in 
der  RosENMÜLLERstfien  Grube  ausmündende  Kiemengangsfistel,  die  mit 
einem  vielschichtigen  Plattenepithel  oder  mit  Flimmerepithel  ausgekleidet 
ist.  Betrifft  die  Persistenz  nur  den  mittleren  Teil  bei  Verschluß  der  proxi- 
malen und  distalen  Abschnitte,  so  muß  eine  Kiemengangscyste  entstehen, 
die  sich  in  den  seitlichen  Halsteilen  als  eine  fluktuierende  Geschwulst  be- 
merkbar macht.  Aus  liegen  gebliebenen  Resten  der  Schlundtaschenepithelien 
entstehen  die  br an- 
drogenen Karzi- 
nome, meist  vom 
Charakter  des  Plat- 
tenepithelkarzinoms. 
Ein  branchiogenes, 
wahrscheinlich  von 
der  2.  Schlundtasche 
abstammendes  Ade- 
nom beschreibt 
Feldmann  (111). 

Aus  persistie- 
renden mesenchy- 
malen Resten  der 
Schlundtaschen  ent- 
stehen die  soge- 
nannten „Halsan- 
hänge" und  „Ohr- 
anhänge", die  meist 

ausdifferenzierte 
Knorpelstücke  ent- 
halten ;  derartige 

branchiogene 
Chondrome  können 
aber  auch  in  den 
seitlichen  Halsteilen 
vor  der  Carotis  liegen 
[Literatur  bei  Bid- 
der(64)],  sie  finden 
sich  aber  auch  in  den 
Tonsillen. 

Neuere  Kasuistik 
über  Halsfisteln  usw. 
bei  Anders  (39u.40). 


Fig.  26.  Fall  von  Pygopagus  tripus  mit  Kloakenmiß- 
bildung. Geburt  nach  Dekapitation.  (Path.  Inst.  Freiburg, 
unveröffentlicht.) 


4.  Die  Kloakenmißbildungen 

werden  relativ  selten  beobachtet  und  stellen  klinisch  wichtige  angeborene 
Hemmungsmißbildungen  dar,  deren  teratogenetischer  Terminationspunkt 
in  jenes  frühe  Stadium  der  Ontogenese  (5 — 6  mm-Embryo)  zu  verlegen  ist, 
in  dem  durch  Wachstumshemmung  des  Septum  urorectale  die  Aufteilung 
der  Kloake  unterbleibt,  so  daß  Geschlechtskanäle  und  Enddarm  in  einen 
einheitlichen  Hohlraum  einmünden.  Bei  Kloakenmißbildungen  stellt  diese 
Hemmung  der  Aufteilung  der  Kloake  die  erste  Phase  der  pathologischen 
Entwicklung  dar.  Alle  übrigen  im  weiteren  Verlauf  der  Ontogenese  ent- 
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stehenden  Mißbildungen  des  Urogenitalsystems,  des  Darmtractus  und  des 
Gefäßsystems  sind  sekundäre,  d.  h.  syngenetische  Mißbildungen  (Anders). 

Die  Kasuistik  der  Kloakenmißbildungen  —  es  sind  ungefähr  75  Fälle 
beschrieben  —  [Literatur  bei  Rose  (307),  Jilden  (190),  Magenau  (249),  Ker- 
mauner  (206),  Anders  (38),  Angerer  (45),  Ucke  (350),  bei  3monatigem  Fet, 
Cruishank  (93),  bei  einem  ömonatigem  Fet  und  C.  A.  Wagner  (362)]  zeigt, 
daß  wohl  kaum  eine  Gruppe  von  Mißbildungen  eine  solche  Menge  von  mannig- 
fachen Variationen  darbietet,  wie  die  Mißbildungen  mit  persistenter  Kloake. 
Trotzdem  zeigen  die  beobachteten  Fälle  einige  für  die  Kloakenmißbildung 
charakteristische  Befunde:   Die   Harn-  > 


Fig.  27.  Fall  von  Kloakenmißbildung  (West-        bildung  mit  Mißbildung  des  äußeren 
phal).   Wirkte  als  Geburtshindernis.  Genitale.    Nach  Merz  (261). 

So  entsteht  die  „Riesenharnblase"  der  Literatur,  die  zu  einer  sehr 
starken  Auftreibung  des  kindlichen  Abdomens  führt  und  zu  einem  Ge- 
burtshindernis (Magenau)  werden  kann  (s.  Abb.  26,  27  u.  29). 

Wie  Kermauner  (206)  und  Anders  (38)  zeigten,  entstehen  derartige 
Riesenharnblasen  nicht  durch  eine  reine  Dilatation,  es  handelt  sich 
vielmehr  um  in  der  Wand  auftretende  Wachstumsexzesse  (von  Angerer 
[45]  bestätigt),  die  zum  Riesenwuchs  führen  (s.  Fig.  29).  Dieser  betrifft  nicht 
nur  die  Kloake  selbst,  sondern  unter  Umständen  auch  den  Enddarm  und  die 
Bauchwand,  in  deren  Bereich  Kobayashi  (213)  eine  angeborene  elephanti- 
astische  Verdickung  bei  einem  einschlägigen  Fall  beobachten  konnte. 

Das  äußere  Genitale  ist  meist  stark  mißbildet,  an  seiner  Stelle  finden 
sich  knopfartige  oder  konische  Höcker  oder  einige  Hautfalten.  Es  handelt 
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sich  hierbei  nicht  um  eine  einfache  Hemmungsmißbildung,  sondern  um  eine 
„Entwicklungsumbüdung"  im  Sinne  von  Peter,  wie  der  folgende  von 
Merz  (261)  beschriebene  Fall  zeigt: 

Bei  einem  weiblichen  Fetus  von  42,7  cm  Länge  findet  sich  ein  zapfenartiger  Sack, 
der  von  der  vorderen  und  unteren  Seite  des  Abdomens  vom  Möns  Veneris  ausgeht,  zwischen 
beiden  Oberschenkeln  herabhängt  und  sich  nach  rückwärts  zum  Steißbein  wieder  empor- 


Fig.  29.  Fall  von  Kloakenmißbildung  (Anders).  In  der  Originalarbeit  (38)  nicht 
veröffentlicht.  E  Enddarm.  R  „Riesenharnblase".  r.M.G.  rechter  MüLLERscher  Gang. 
IMG.  linker  MüLLERscher  Gang. 

wölbt.  In  seinem  Inneren  birgt  der  Sack  den  außerordentlich  stark  erweiterten  Sinus  uro- 
genitalis,  in  den  oben  Blase,  Uterus  und  Enddarm  einmünden.  Größe  und  Form  des  äußeren 
Genitale  sind  hier  bedingt  und  umgebildet  durch  die  Konfiguration  des  Sinus  urogenitalis 
(Anders  L  c.  S.  552).  (Fig.  28  a— b.) 

Bei  Kloakenmißbüdungen  ist  die  Urethra  fat  immer  verschlossen  [Mage- 
nau  (249)  und  Anders  (38)].  Desgleichen  können  die  Ureteren  an  der  Durch- 
trittstelle durch  die  Kloakenwand  eine  Atresie  zeigen,  die  nach  Anders  auf 
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pathologische  Wachstumsvorgänge  des  Mesenchyms  der  Wand  zurückzu- 
führen ist.  Häufig  besteht  eine  zystische  Degeneration  der  Nieren,  in 
manchen  Fällen  sind  Kloakenmißbildungen  mit  Bauch-  und  Blasenspalten 
vergesellschaftet. 

Daß  durch  Raumbeengung,  die  von  derartigen,  manchmal  bis  zu  1  Liter 
Flüssigkeit  enthaltenden  Riesenharnblasen  ausgeht,  passive  Verlagerung 
des  Darmtractus  in  oraler  Richtung  in  Verbindung  mit  Hemmung  der  Darm- 
drehung bedingt  werden  kann,  wurde  bereits  oben  erwähnt.  Die  ursprünglich 
wohl  in  allen  Fällen  vorhandene,  meist  sein-  enge  Einmündung  des  Enddarms 
in  die  Kloake  kann  sekundär  zurückgebildet  werden,  so  daß  das  dann 


Fig.  30  a.  Fig.  30  b. 

Fig.  30  a  und  b.  Anomalien  des  Gefäßsystems  bei  einem  Fall  von  Kloakenmißbüdung 
(Anders),  a  Hoher  Abgang  der  einen  Nabelarterie.  (N.A).  b  Persistenz  der  beiden 
Cardinalvenen  (C.V.). 


meist  prall  mit  Meconium  gefüllte  Colon  blind  endigend  hinter  dem  großen 
zystischen  Sack  hegt,  der  dann  häufig  den  Descensus  der  Hoden  bzw.  die 
Vereinigung  der  MÜLLERschen  Gänge  zu  einem  einheitlichen  Organ  verhindert 
(s.  Fig.  29).  Häufig  zeigen  die  FäUe  von  Kloakenmißbildungen,  ebenso  wie 
die  Sirenen  nur  eine  Nabelarterie,  meist  handelt  es  sich  um  eine  persistierende 
A.  omphalo-mesenterica  [B.  Wolff  (378)  und  Anders  (38);  s.  Fig.  30a].  Auf 
die  im  Sinne  einer  funktionellen  Gefäßanpassung  zu  deutenden  interessanten 
Anomalien  der  Cardinalvenen  und  die  bei  Kloakenmißbildungen  fast  regel- 
mäßig zu  beobachtende  Atresiaani  etrecti  macht  Anders  (38)  auf- 
merksam. Ueber  sekundäre  Divertikel  der  maximal  dilatierten  Harnblase 
berichtet  Angerer  (45). 
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Die  kausale  Genese  der  Kloakenmißbildungen  ist  völlig  ungeklärt: 
Nach  Bartels  (53)  soll  eine  fetale  Peritonitis,  nach  Ahlfeld  (34)  ein  Zug 
an  der  Dotterblase,  die  Aufteilung  der  Kloake  hemmen.  Kermauner  (206) 
sieht  in  einer  Störung  im  Aufbau  gewisser  Metamerengruppen  den  Grund 
für  die  Entstehung  der  Kloakenmißbildungen. 


III.  Die  Defektbildungen. 

Größere  Defekte  des  Magen-Darmkanals  werden  fast  nur  neben  anderen 
schweren  Mißbildungen  des  lebensunfähigen  Neugeborenen  beobachtet, 
z.  B.  bei  den  verschiedenen  Formen  der  Acardie  (Fig.  31).  Es  können 
b  a  hier  große  Teile 

ganz  fehlen,  deren 
Bestimmung  bei 
der  allgemeinen 
Waehstumshem- 
mung  der  vorhan- 
denen Teile  völlig 
unmöglich  ist. 
Ein  häufiges  Vor- 
kommen gerade 
bei  Acardiern  sind 
umschriebene 
e     partielle  De- 
fekte des  Darm- 
rohres, durch  die 
diesesinzahlreiche 
Einzelstücke  zer- 
legt   wird,  die 


Fig.  31. 


Fig.  32 


Fig.  31.  Rudiment  des  Darmkanals  eines  Acardius  amorphus.  (Nach  Tiedemann.) 
a.  Mit  Haaren  besetztes  Rudiment  eines  Kopfes:  b.  Nabelstrang ;  c.  Oedematöse 
Hautwülste;  d.  Rechter  Fuß  mit  4  Zehen;  e.  Linker  Fuß  mit  5  Zehen;  f.  Diebeiden 
Nabelarterien;  g.  Nabelvene;  h.  Peritoneum;  i.  Die  eröffnete  und  bis  in  den  Urachus 
auslaufende  Harnblase;  k.  Der  zugespitzte  Anfang  des  Darmrudiments;  1.  Ein  Darm- 
divertikel:  m.  Darmwindungen;  n.  Rectum:  o.  Nieren  mit  beiden  Harnleitern. 

Fig.  32.  Dannrudiment,  vielleicht  Duodenum,  eines  Acardius  amorphus.  Fall  von 
Anders. 


durch  bindegewebige  Brücken  miteinander  in  Verbindung  stehen.  Die 
schwersten  Defekte  werden  bei  den  niedrigsten  Formen  der  Acardii,  beim 
Acardius  amorphus,  beobachtet.  Es  finden  sich  dann  nur  Bruchstücke  des 
Darmkanals  in  Form  eines  atretischen  Oesophagus  oder  Magens,  an  den  sich 
dann  die  verschiedensten  Darmabschnitte,  durch  Stenose  oder  Atresie  von- 
einander geschieden,  anschließen  können.  Fig.  32  stellt  so  z.  B.  ein  von 
Anders  beobachtetes  Darmstück  dar,  das  bei  einem  Acardius  amorphus 
gefunden,  unter  dem  atretischen  Magen  liegend  mit  seiner  S-förmigen 
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Krümmung  und  an  beiden  Enden  blind  verschlossen,  vielleicht  mit  dem 
isoliert  ausdifferenzierten  Duodenum  identifiziert  werden  kann.  i 

Aehnliche  schwere  Defektbildungen  des  Darmkanals  liegen  gewöhnlich 
bei  den  parasitären  Doppelbildungen  vor,  z.  B.  bei  den  Epigastrii 
[s.  Fälle  von  Schwalbe  (325)  und  Anders  (41)].  Entwicklungsphysiologisch 
interessant  ist,  daß  es  häufig  die  kaudalen  Abschnitte  des  Darmkanals 
sind,  die  bei  bestehender  Atresie  gut  ausgebildet  sind,  während  bei  den  freien 
Teratomen  die  Entwicklung  der  oralen  Teile  des  Digestionskanals  und  der 
großen  Verdauungsdrüsen,  Leber  und  Pankreas  zu  den  Ausnahmen  gehören 
(Heul  169).  Alle  diese  bei  Acardiern  und  parasitären  Doppelbildungen 
auftretenden  Darmdefekte  entstehen  wahrscheinlich  infolge  Mangels  von 
Bildungsmaterial  [Broman  (9)]. 

Als  ein  Zufallsbefund  findet  sich  bei  Kindern  und  Erwachsenen  ein- 
wandsfrei  in  sehr  seltenen  Fällen  ein  angeborener  Defekt  der  Appendix, 
eine  Diagnose,  die  nur  dann  gestellt  werden  sollte,  wenn  mit  Sicherheit  eine 
Selbstamputation  des  Wurmfortsatzes  durch  entzündliche  Prozesse  ausge- 
schlossen werden  kann.  Schridde  (321)  hat  an  Hand  eines  eigenen  Falles 
die  bis  1904  erschienene  Kasuistik  einer  Kritik  unterzogen  mit  dem  Ergebnis, 
daß  nur  ganz  wenige  Fälle  [Hunter  (186),  Autenrieth  (50),  Meckel 
(257),  Fawcett  und  Blachford  (108)]  und  von  diesen  auch  noch  einige  mit 
großer  Reserve  hierher  gehörig  gerechnet  werden  dürfen.  Ueber  einen 
anscheinend  einwandsfreien  Fall  bei  einem  erwachsenen  Philippino  berichten 
Marshall  und  Edwards  (253).  Die  teratologische  Literatur  der  Jahre 
1914 — 1924  (Anders  39/40)  enthält  weiter  keine  einschlägigen  Fälle,  so  daß 
also  im  ganzen  bis  jetzt  6  Fälle  von  angeborenem  Appendixdefekt  vorliegen. 

Nach  Schridde  (321)  handelt  es  sich  in  diesen  Fällen  weniger  um  eine 
echte  Hemmungsmißbildung,  als  um  einen  atavistischen  Reduktions- 
vorgang,  der  sich  nicht  nur  auf  die  Appendix,  sondern  auch  auf  den  eigent- 
lichen Blinddarm  erstreckt.  Im  Gegensatz  dazu  hält  Broman  (9)  das  Fehlen 
der  Appendix  in  den  Fällen  für  eine  Hemmungsmißbildung,  bei  denen  eine 
Wachstumshemmung  der  Schleimhautklappe  vorliegt,  die  das  Eindringen 
des  Meconiums  in  den  Wurmfortsatz  hindert.  Hierdurch  kommt  es,  daß  die 
Appendixanlage  so  stark  ausgedehnt  wird,  daß  sie  die  Weite  des  Coecums 
bekommt  und  diesem  einverleibt  wird.  In  diesen  Fällen  —  man  könnte  von 
einem  „Pseudodefekt"  sprechen  —  ist  der  Blinddarm  relativ  lang,  und  die 
Appendix  fehlt.  Ist  dagegen  bei  fehlendem  Wurmfortsatz  der  Blinddarm 
relativ  kurz,  so  darf  man  nach  Broman  annehmen,  daß  eine  Appencüxanlage 
niemals  vorgelegen  hat,  so  daß  also  nur  diese  Fälle  als  solche  von  kongenitalem 
Appendixdefekt  angesprochen  werden  dürfen. 

Ueber  einen  Fall  von  angeborenem  Defekt  des  Colon  ascendens,  Coecums 
und  Wurmfortsatzes  berichtet  Reinbach  (299),  einen  isolierten  angeborenen 
Defekt  der  Ileocoecalklappe  beschreiben  E.  Smith  (332),  Carini  (85)  und 
Parsons  (287). 

IV.  Verdoppelungen,  Mehrfachbildungen  und  Riesenwuchs. 

Partielle  Verdoppelungen  einzelner  Abschnitte  des  Darmkanals 
sind  selbstverständliche  Befunde  bei  den  echten  Doppelbildungen 
(Schwalbe  324),  beim  Einzelindividuum  werden  sie  nur  in  seltenen 
Fällen  (s.  u.)  beobachtet.  Bei  den  Doppelbildungen  zeigt  nach  E.  Schwalbe 
die  Verdoppelung  folgende  Typen,  die  im  Einzelfall  noch  besondere  Varia- 
tionen aufweisen  können : 

I.  Kephalothorakopagus:  Einheitlicher  Oesophagus  mit  Ver- 
schmelzung der  doppelten  Magenanlage  im  Bereiche  der  kleinen 


Verdoppelungen,  Mehrfachbildungen  und  Riesenwuchs. 


421 


Curvatur,  einheitliches  Duodenum-  Jejimum  bis  zur  Abgangsstelle 
des  Dotterganges.  Von  hier  wieder  Verdoppelung  des  unteren 
Ileum,  Coecum  mit  Appendix  und  Colon  bis  zum  Anus. 
II.  Thorakopagus:  Die  Verdoppelung  ist  abhängig  von  der  Größe 
der  Verbindung  beider  Individualteile,  d.  h.  völlig  getrennt  oder 
partiell  eine  einheitliche  Anlage  darstellende  Verdoppelung  von 
Oesophagus  und  Magen,  einheitliches  gemeinsames  Duodenum, 
Jejunum  und  Ileum  bis  zum  Dottergang,  von  da  eine  kaudale 
Verdoppelung  bis  zum  Anus. 

III.  Ileoxiphopagus:  z.  B.  Verdoppelung  nur  bis  zum  Duodenum- 
Jejunum-Heum,  und  zwar  bis  zur  Abgangsstelle  des  Dotterganges. 

IV.  Ileothorakopagus:  z.  B.  Verdoppelung  von  Oesophagus, 
Magen  und  Duodenum,  von  dessen  Mitte  an.  Von  hier  aus  eine 
einheitliche  Anlage  bis  zum  Anus. 

V.  Pygopagus:  Verdoppelung  des  ganzen  Dünn-  und  Dickdarms 
mit  nur  einer  Analöffnung. 
Eine  derartige  am  unteren  Dünndarm  beginnende  Verdoppelung  möge 
Fig.  33a — b  von  einem  unveröffentlichten  Fall  von  Anders  von  Dipygus 
bei  einer  Ziege  zeigen. 


Ueber  die  verschiedenen  Möglichkeiten  der  Verdoppelung  des  Magen- 
Darmkanals  bis  einschließlich  Duodenum  bei  Dicephalie  berichten 
neuerdings  G.  B.  Gruber  und  Eymer  (152  b). 

Derartige  Verdoppelungen  des  Magen-Darmkanals  bei  den  verschiedenen 
Formen  der  echten  Doppelbildungen  sind  leicht  zu  verstehende  Befunde, 
die  hier  nur  eine  kurze  Erwähnung  zu  finden  brauchen. 

Sehr  viel  schwieriger  ist  die  entwicklungsgeschichtliche  Analyse  und  das 
Verständnis  von  echter  Verdoppelung  bestimmter  Darmabschnitte  beim 
Einzelindividuum:  Es  ist  meist  der  Enddarm,  und  zwar  das  Coecum 
und  Colon,  das  eine  Verdoppelung  aufweist.  Die  Kasuistik  derartiger 
Fälle  ist  nicht  groß.  Die  einfachste  Form  der  Verdoppelung  bildet  der 
Nachweis  von  2  Wurmfortsätzen  bei  einem  einheitlichen,  bzw.  verdoppelten 
Coecum  [Bartels  (53),  Meckel  (257),  Fleischmann  (117),  Kermauner 


Fig.  33  a  und  b.  Verdoppelung  des 
Dünndarmes  bei  einer  Ziege.  (Unver- 
öffentlichter Fall  von  Anders.) 


a 
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(206),  Läwen  (253),  v.  Berenberg-Gossler  (61)],  über  3  Wurmfortsätze 
bei  Vögeln  berichtet  Gadeau  de  Kerville  (129). 

Die  Verdoppelung  des  Wurmfortsatzes  kommt  nach  Kermauner  in 
diesen  Fällen  dadurch  zustande,  daß  das  Bildungsmaterial  des  Wurmfort- 
satzes von  beiden  Seiten  des  Darmrohrs  geliefert  wird,  und  daß  die  beiden 
einander  entsprechenden  Punkte  —  es  handelt  sich  meist  um  Kloakenmiß- 
bildungen -  -  infolge  der  Zwischenlagerung  der  Kommunikation  mit  der 
Blase  nicht  zur  Vereinigung  kommen  konnten. 

Von  diesen  Fällen  der  Verdoppelung  der  Appendix,  in  denen  die  des 
Coecums  häufig  nur  eben  angedeutet  ist,  führen  die  mit  echter  Verdoppelung 
nur  des  Coecums  zu  jenen  extrem  seltenen  Fällen  über,  in  denen  außer  dem 
Coecum  auch  das  Colon  bis  zum  Anus  verdoppelt  ist.  So  beobachteten 
2  getrennte  Coeca  Sömmerring  (333),  Delius  (94)  und  Fleischmann  (117). 
Meckel  (257)  bildet  ein  teilweise  verdoppeltes  Quercolon  mit  2  sich  daran 
anschließenden  großen  Blind- 
säcken ab  (s.  Fig.  34).  Eine  par- 


Fig.  34.  Verdoppelung  des  Colon  ascendens  und  transversum.  Nach  Meckel  (257). 
Fig.  35.   Verdoppelung  des  Colon  descendens.  Nach  Lockwood  (241). 

cendens  beschreiben  Andral  (44),  Schreiber  (320),  Grawitz  (142),  die 
des  Colon  descendens  Lockwood  (241),  (s.  Fig.  35)  und  H.  Möller 
(270).  Totale  Verdoppelung  des  ganzen  Dickdarms  und  Rectums  mit 
2  Analöffnungen  ist  bisher  nur  in  2  Fällen  beobachtet  worden,  und  zwar 
von  Groiie  (144)  und  Piccoli  (291). 

Im  Falle  von  Grohe  ist  der  Dickdarm  in  seiner  ganzen  Ausdehnung 
doppelt  angelegt,  „indem  2  völlig  mit  normaler  Wand  versehene 
Darmrohre  (wie  die  Läufe  einer  Doppelflinte)  nebeneinander  verlaufen. 
Beide  zusammen  umgeben  von  dem  Peritoneum  parietale  .... 
Das  eine  Darmrohr  mündet  an  gewöhnlicher  Stelle  als  gewöhnlicher 
Anus,  das  andere  Darmrohr  zweigt  sich  im  kleinen  Becken  nach  vorne  ab 
und  endet  als  Anus  sacralis"  (s.  Fig.  36). 

Im  Falle  Piccoli  bestand  außer  einer  Verdoppelung  des  Anus,  Rectums, 
und  eines  Teils  des  Dickdarms,  des  Uterus  und  der  Scheide  noch  eine 
Bauchspalte  mit  Ekstrophie  der  Harnblase  und  Mangel  des  äußeren 
Genitale. 

Hinsichtlich  der  Frage  der  formalen  Genese  dieser  partiellen  Ver- 


Fig.  34. 


Fig.  35. 
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doppelung  des  Enddarms  müssen  einige  der  älteren  Fälle  ausscheiden,  da 
eine  nur  unvollständige  Beschreibung  vorliegt.  Die  maßgebende  entwick- 
lungsgeschichtliche Untersuchung  eines  derartigen  Falles,  der  dadurch  eine 
ganz  prinzipielle  Bedeutung  erhalten  hat,  gibt  v.  Berenberg-Gossler  (61). 
Dieser  Autor  konnte  nachweisen,  daß  nicht  nur  das  Rectum,  sondern  auch 
der  unterste  Teil  des  Ileums,  das  Coecum  inkl.  Processus  vermiformis  und 
das  gesamte  Colon  des  Menschen  durch  Aufteilung  der  Kloake  entstehen. 
Mit  dieser  Feststellung  war  der  Schlüssel  zum  Verständnis  der  partiellen 
Verdoppelung  des  Enddarms  gegeben :  Kommt  es  aus  uns  noch  unbekannten 
Gründen  zu  Entwicklungsstörungen  des  Septum  urogenitale  und  der  Uro- 
genitalfalten von  Keibel,  vielleicht  im  Sinne  einer  Deviation  -  den 
Beginn  zeigt  eindeutig  der  wichtige  Fall  von  Kornfeld  und  Fessler  (219) 
(Fig.  37  a — b)  — .  so  entsteht  eine  partielle  Verdoppelung  des  Darmes  durch 
Spaltung  und  sekundären  Verschluß  der 

in  Frage  kommenden  Teile  des  prinü-  / 
tiven  Darmrohres.  Diese  Erklärung  ist  /  / 

um  so  einleuchtender,  als  die  in  Frage  /  / 

kommenden  Fälle  außer  Kloakenmiß-  )/L-/7 
bildungen  meist  mit  sonstigen  Spaltbil-  An  ---/^&T  /  / 

düngen  im  Sinne  von  Bauch-,  Blasen-,  u~- /  / 

Urogenital- und  Beckenspaltungen  kom-  3       \\     /  / 

biniert  sind.  ))  /  J 


Fig,  36.  Fig.  37. 

Fig.  36.  Fall  von  Verdoppelung  des  ganzen  Dickdarms.  Nach  Grohe  (144).  Px  u.  P2 
die  beiden  Proc.  verm.,  v  vorderes  Darmrohr,  bei  D  seine  divertikelartige  Erweiterung,  bei  0 
Mündung  als  Anus  vulvalis,  h  hinteres  Dickdarmrohr,  bei  a  als  normaler  Anus  mündend, 
S  Septum  zwischen  v  und  h,  B  Harnblase,  U  Uterus,  V  Vagina. 

Fig.  37  a  und  b.  Schematische  Darstellung  der  beginnenden  Verdoppelung  des  End- 
darmes. Nach  Kornfeld  und  Fessler  (219).  An  Durch  Abspaltung  entstandener,  frei 
nach  außen  mündender  Anhang,  Ur  Urachus,  u  Urogenitalmembran,  a  Analmembran, 
St  Pars  pelvica  des  S.  urogenitalis,  S2  Pars  phallica  des  S.  urogenitalis. 

Das  ursprüngliche  Bild  einer  derartigen  Verdoppelung  des  Enddarms 
kann  dadurch  noch  verwischt  werden,  daß  eine  partielle,  sekundäre  Rück- 
bildung der  einen,  meist  der  ventral  gelegenen  Schlinge,  und  zwar  an  ihrem 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III.  3  28 
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kaudalen  Teil  einsetzt..  Kommt  es  zu  einer  partiellen  Atresie  der  ventralen 
Schlinge,  wie  im  Falle  von  Möller  (270)  und  Cordua  (92),  so  liegen  2  Ani 
hintereinander,  von  denen  der  vordere  nur  auf  eine  kurze  Strecke  sondierbar 
ist.  Eine  hochgradige  Stenosierung  der  ventralen  Schlinge,  einschließlich 
des  dazugehörigen,  kotabsondernden  Anus,  zeigt  der  bis  jetzt  einzig  in  seiner 
Art  dastehende  Fall  von  Grohe  (144)  mit  2  Durchgängen,  durch  Verdoppelung 
des  Enddarms  entstandenen  Analöffnungen  (Anus  duplex). 

Wenn  demnach  partielle  oder  totale  Verdoppelungen  des  Enddarms, 
d.  h.  des  Colonschenkels  der  primären  Darmschleife,  große  Seltenheiten 
darstellen,  so  gilt  dies  in  ganz  besonderem  Maße  für  Verdoppelungen  des 
proximalen  Schenkels  der  Darmschleife,  des  späteren  Dünndarms.  Die 
neuere  teratologische  Literatur  verfügt  über  keinen  einzigen  derartigen 


a  b  c 


Fig.  38  a — c.  a  Riesenwuchs  am  Dünndarm  des  Pferdes  mit  Rankenneurom  des 
Mesenteriums.  Nach  Pick  (290).  b  u.  c  Querschnitt  des  Riesendarmteils  und  des  ab- 
führenden Abschnittes  in  natürlichem  Verhältnis. 


den  Autoren  als  echte  Verdoppelung  des  Dünndarms  gedeutet  werden, 
lassen  vielleicht  noch  eine  andere,  wahrscheinlichere  Deutung  im  Sinne 
einer  Divertikelbildung  zu.  Orth  (283). 

Fairland  (104)  beschreibt  1879  einen  Fall,  bei  dem  in  der  Nähe  des  Pylorus  eine 
Teilung  des  Darmes  in  Dick-  und  Dünndarm  ( ?  d.  Verf.)  vorlag,  welche  beide  blind  enden. 
Im  Falle  Fröhlich  (120)  handelt  es  sich  um  eine  Verdoppelung  des  Jejunum:  Neben 
dem  Jejunum  verläuft  in  paralleler  Richtung  im  Mesenterium  ein  mit  Schleimhaut  aus- 
gekleideter Kanal,  der  sich  vom  Darm  löst  und  in  der  Richtung  auf  die  Radix  mesenterii 
zieht,  wo  er  blind  endet.  Dieser  Fall  dürfte  nach  Ansicht  des  Verfassers  weniger  als  eine 
echte  Verdoppelung  des  Dünndarmes  zu  deuten  sein,  mit  viel  größerer  Wahrscheinlichkeit 
handelt  es  sich  um  ein  hochsitzendes  Divertikel  des  Jejunum,  das  sich  auf  der  Oberfläche 
des  Mesenterium  angeheftet  hat.  Ueber  eine  von  Bonnet  beobachtete  Verdoppelung  des 
unteren  Dünndarms  bei  einer  Kuh  berichtet  Grohe  (144). 
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Der  von  Käthe  (198)  beschriebene  Fall  einer  „partiellen  Verdoppelung 
der  Speiseröhre"  bei  einem  48jährigen  Manne  stellt  sicher  keine  echte  Ver- 
doppelung dar  und  ist  daher  als  nicht  hierher  gehörig  zu  betrachten.  Unter- 
halb eines  stenosierten  Oesophaguscarzinoms  fand  sich  ein  etwa  0,5  cm 
langer,  schlitzförmiger  Spalt  in  der  vorderen  Speiseröhrenwand,  der  5,5  cm 
kaudalwärts  wieder  in  das  Oesophaguslumen  ausmündete.  Der  in  der 
Submucosa  verlaufende  Kanal  war  mit  Plattenepithel  ausgekleidet.  Die 
histologische  Beschaffenheit  der  Wand  der  Speiseröhre  in  dieser  Höhe  spricht 
einwandfrei  gegen  eine  Verdoppelung,  es  handelt  sich  vielmehr  um  eine 
sogenannte  Fistula  oesophago-oesophagealis,  die  keine  Mißbildung,  sondern 
einen  erworbenen  Zustand  darstellt.  Für  ihre  Entstehung  kommen  außer 
Sondierungsverletzungen  noch  Perforationen  submucöser  Entzündungsherde 
in  das  Oesophaguslumen  in  Frage,  die  sekundär  epithelisiert  werden.  Literatur 
bei  Cichanowski  und  Glinski  (89),  Lötz  (244)  und  Sternberg  (341). 

Ueber  isolierten  Riesenwuchs  einzelner  Darmabschnitte  liegen  in 
der  Literatur  nur  die  wenigen  folgenden  Beobachtungen  vor:  Lötz  (245)  und 
Pick  290)  berichten  über  einen  Fall  von  isoliertem  Riesenwuchs  am  Dünn- 
darm eines  Pferdes  (s.  Fig.  38  a — c),  Oberndörfer  (282)  über  einen  Fall 
von  Riesenwuchs  der  Appendix.  Beiden  Fällen  gemeinsam  ist  eine  gleich- 
zeitige Neurinomatose.  Unter  Heranziehung  der  Fälle  von  Neurinomatose  der 
Appendix  ohne  Riesenwuchs  [Schmincke  (318)  und  Schultz  (326)]  kommt 
Pick  auf  Grund  seiner  Untersuchung  zu  dem  Ergebnis,  daß  es  bei  Mensch 
und  Säugetier  einen  echten  oder  wahren  partiellen  Riesenwuchs  am 
Darmtraetus  gibt,  der  in  sektorartiger  Form  mit  einer  Neurofibromatose 
oder  einem  Riesenwuchs  der  zugehörigen  mesenterialen  Splanchnicusäste 
kombiniert  ist.  Nach  Pick  sind  in  diesen  Fällen  wahrer  Riesenwuchs  und 
mesenteriale  Neurofibromatose  formal-genetisch  koordiniert,  die  Gesamtheit 
der  Veränderungen  an  den  mesenterialen  Nerven  und  am  zugehörigen  Darm- 
abschnitt ist  der  Ausdruck  einer  sektorenförmigen  Störung  der  embryonalen 
Anlage. 

Mit  diesem  echten  dysontogenetischen  Riesenwuchs  bestimmter  Darm- 
abschnitte  dürfen  jedoch  diejenigen  Fälle  nicht  identifiziert  werden,  bei  denen 
bei  älteren  Leuten  ein  auffallend  langes  Colon,  bzw.  S  Romanum  ge- 
funden wird.  Hier  handelt  es  sich  nicht  um  Mißbildungen,  sondern  um  das 
Bestehenbleiben  eines  infantilen  Zustandes.  Frommer  (127). 

V.  Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Darmkanals. 

Die  angeborenen  Verengerungen  und  Verschließungen  des  Magen- 
Darmkanals  stellen  in  ihrer  Gesamtheit  das  Hauptkontingent  aller  an  ihm 
auftretenden  Mißbildungen  überhaupt  dar,  sie  müssen  ihrem  Charakter  nach 
als  Hemmungsmißbüdungen  bezeichnet  werden. 

An  bestimmten  Stellen  des  Verdauungslaufes  des  Neugeborenen  mit 
immer  wiederkehrender  Gesetzmäßigkeit  festgestellt,  haben  sie  schon  früh- 
zeitig die  Aufmerksamkeit  der  Pathologen  und  Anatomen  auf  sich  gezogen, 
aber  auch  die  Kliniker,  vor  allem  die  Chirurgen,  wandten  ihnen  ihr  Interesse 
zu,  mußten  sie  doch  versuchen,  die  mit  einem  Weiterleben  des  Kindes  un- 
vereinbaren angeborenen  Darmverschließungen  und  -Verengerungen,  wenn 
möglich,  operativ  anzugehen. 

Die  Erklärung  der  Genese  der  beobachteten  Fälle  hing  von  dem  jewei- 
ligen Stand  der  Kenntnisse  der  Entwicklungsgeschichte  ab:  So  glaubten 
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Gernet  (137)  und  Lewen  (238)  sie  dadurch  entstanden,  daß  eine  Verwachsung 
des  Vorderdarms  mit  dem  Mitteldarm  unterblieben  sei,  v.  Luscka  (247) 
glaubte  an  eine  primäre  partielle  Obliteration  als  Ursache  einer  Atresie. 

Nach  Küttner  (229),  der  einem  Gedanken  Rokitanskys  folgt,  sind  die 
angeborenen  Darmatresien  auf  einen  fetalen  Volvulus  zurückzuführen; 
an  eine  fetale  Invagination  des  Darmes  als  Ursache  der  angeborenen 
Dünndarmatresien  denken  Chiari  (88),  Braun  (75)  und  Karpa  (195).  Eine 
weitere  Gruppe  von  Autoren  hat  in  entzündlichen  Vorgängen  die 
ätiologischen  Faktoren  gesehen,  die  in  ihren  Fällen  die  kongenitale  Darm- 
atresie  herbeigeführt  haben  sollen:  So  nehmen  Markwald  (252),  Thorel(347) 
und  Fanconi  107)  an,  daß  eine  kongenitale  Darmatresie  auf  dem  Boden 
einer  fetalen  Enteritis  entstehen  könne.  Eine  fetale  Peritonitis  als 
Ursache  haben  Fiedler  (112)  und  Theremin  (346)  beschuldigt.  Wyss  (379) 
verwechselte  Ursache  mit  Wirkung,  indem  er  Anomalien  der  Gefäß- 
versorgung  als  Ursache  der  Darmatresien  ansieht. 

Alle  diese  Theorien  konnten  jedoch  nicht  befriedigen,  und  so  nahm  man 
den  von  Meckel  (258)  zuerst  ausgesprochenen  Gedanken  wieder  auf,  daß 
es  sich  bei  den  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Darmkanals  um  eine 
Entwicklungsstörung  handeln  müsse. 

Die  Tatsache,  daß  die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Darm- 
kanals gesetzmäßig  an  ganz  bestimmten  Stellen  auftreten,  führte  dazu, 
ihre  formale  Genese  auf  bestimmte  Entwicklungsstörungen  in  dieser  Gegend 
zurückzuführen,  es  gilt  dies  besonders  für  die  angeborene  Atresie  des  Oeso- 
phagus, des  Duodenums  und  Rectums.  Mit  fortschreitender  Entwicklung 
der  Kenntnisse  der  Histogenese  dieser  Abschnitte  des  Darmkanals  und  der 
hier  tätigen  entwicklungsmechanischen  Faktoren  hat  sich  das  Verständnis 
der  hier  auftretenden  Stenosen  und  Atresien  immer  mehr  vertieft,  so  daß 
heute  auf  die  Frage  nach  der  Entstehung  wenigstens  der  typischen  Formen 
eine  befriedigende  Antwort  gegeben  werden  kann. 

War  einmal  die  formale  Genese  der  einzelnen  Form  erkannt,  mußte 
man  mit  zunehmender  Entwicklung  der  Kenntnisse  versuchen,  allgemeine 
für  alle  Formen  gültige  kausale  Gesichtspunkte  zu  finden.  Naturgemäß 
konnte  es  sich  nur  um  endogene  Faktoren  im  Sinne  eines  histogenetischen 
Prinzipes  handeln,  das,  in  der  Darmwand  bzw.  in  der  Schleimhaut  selbst 
gelegen,  einen  allen  in  Frage  kommenden  Abschnitten  gemeinsamen  Vorgang 
darstellen  mußte. 

Durch  Tandlers  (29)  Entdeckung  der  physiologischen  Epithelocclusion 
des  embryonalen  Duodenums  auf  diese,  die  Vorbedingung  für  die  angebo- 
renen Duodenalatresien  und  Stenosen  darstellende  Erscheinung  aufmerksam 
geworden,  haben  sie  Forssner  (11),  Kreuter  (18)  und  in  neuester  Zeit 
Anders  (3)  zum  Gegenstand  eingehender  Untersuchungen  gemacht,  die  ihre 
Bedeutung  für  die  Entstehung  der  angeborenen  Stenosen  und  Atresien 
des  Darmkanals  überhaupt  dartun  sollten.  Das  Ergebnis  dieser  embryo- 
logischen und  vergleichend-embryologischen  Untersuchungen  ist,  daß  es 
heute  tatsächüch  möglich  ist,  die  Mehrzahl  der  Fälle  von  angeborenen 
Stenosen  und  Atresien  des  Verdauungskanals  auf  ein  einheitliches  patho- 
genetisches Prinzip,  nämlich  das  der  Hemmung  der  embryonalen 
Epithelocclusion  zurückzuführen  (Anders). 

Hinsichtlich  der  Genese  der  angeborenen  Verengerungen  und  Ver- 
schließungen  des  Darmes  ist  die  Tatsache  wichtig,  daß  das  genannte  patho- 
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genetische  Prinzip  mit  wechselnder  Stärke  an  derMucosa  der  Darm  abschnitte 
zu  beobachten  ist,  an  denen  sich  gleichzeitig  zum  Teil  sehr  komplizierte 
Veränderungen  im  histologischen  Aufbau  und  Umbau  der  betreffenden 
Wandstellen  abspielen,  es  sei  hier  nur  an  die  aus  dem  Duodenum  aus- 
sprossenden Anlagen  der  großen  Verdauungsdrüsen  und  an  die  Abspaltung 
der  Lungenknospe  aus  der  vorderen  Speiseröhrenwand  erinnert. 

Neben  diesen  endogenen  Faktoren  spielen  ferner  exogene  Faktoren 
mechanischer  Natur  bei  der  Entstehung  bestimmter  Stenosen  und  Atresien 
des  Darmkanals  eine  unterstützende  Rolle.  Sie  sind  an  den  Abschnitten 
des  Darmkanals  besonders  wirksam,  an  denen  die  physiologische  Epithel- 
proliferation in  Verbindung  mit  besonderen  histogenetischen  Umbau- 
vorgängen zu  beobachten  ist:  So  wirkt  am  Duodenum  ein  axialer  Rotations- 
mechanismus im  Sinne  der  „Raddrehung",  um  Biegung  und  gleichzeitigen 
Druck  durch  die  Herzanlage  handelt  es  sich  beim  Oesophagus,  eine  isolierte 
Zugwirkung  kommt  am  Deum  durch  den  Dottergang  zustande.  Erfahren 
derartige  mechanische  Faktoren  eine  pathologische  Verstärkung,  oder  werden 
sie  in  abnorme  Richtung  gedrängt,  so  muß  an  der  entsprechenden  Stelle 
bei  gleichzeitiger  Hemmung  der  Epithelocclusion  eine  kongenitale  Stenose 
oder  Atresie  entstehen. 

Ist  es  somit  eine  Mehrheit  von  aetiologischen  Faktoren  erster  und 
zweiter  Ordnung,  die  in  einem  Wechselspiel  variabler  korrelativer  Ver- 
knüpfungen zu  einer  angeborenen  Verschließeung  oder  Verengerung  des 
Darmes  führen  können,  so  wird  es  sich  empfehlen,  die  typischen  Formen 
jedes  einzelnen  Abschnittes  für  sich  gesondert  zu  betrachten,  wobei  auf  die 
ätiologischen  Besonderheiten  und  die  dadurch  bedingten  Folgezustände 
besonderes  Gewicht  zu  legen  sein  wird. 

Von  einer  allgemeinen  Charakteristik  der  makroskopischen  Befund 
der  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Darmes  möge  hier  abgesehen 
werden,  da  die  in  Frage  kommenden  typischen  Befunde  bei  jeder  Einzelform 
Erwähnung  finden  werden.  Es  sei  nur  kurz  erwähnt,  daß  die  verschiedenen 
aetiologischen  Faktoren  den  gleichen  Effekt  hervorrufen  können:  Von  einer 
eben  angedeuteten  umschriebenen  membranösen  Verengerung  führt  eine 
zusammenhängende  Reihe  über  die  noch  eben  durchgängige,  kanalartige 
Stenose  zu  den  Fällen  mit  einer  totalen  Atresie.  Diese  kann  sich  auf  einen 
ganz  eng  beschränkten  Punkt  beziehen,  kann  aber  auch  größere  Abschnitte 
ergreifen.  In  den  extremsten  Fällen  fehlt  im  Bereiche  der  Atresie  die  eigent- 
liche Darmwand  überhaupt,  an  ihrer  Stelle  findet  sich  ein  dünner  binde- 
gewebiger Strang,  der  die  lumenhaltigen  Abschnitte  miteinander  verbindet. 
Von  allgemeiner  Bedeutung  und  mechanisch  bedingt  ist  die  Tatsache,  daß 
oberhalb  einer  Stenose  oder  Atresie  der  Darmabschnitt  eine  sekundäre, 
häufig  sehr  bedeutende  Dilatation,  meist  in  Verbindung  mit  einer  Arbeits- 
hypertrophie der  Wandmuskulatur  aufweist.  Durch  Ruptur  des  überdehnten 
oberen  Abschnittes  kann  eine  tödliche  Peritonitis  auftreten,  es  gibt  jedoch 
auch  Fälle,  bei  denen  es  ohne  makroskopisch  sichtbare  Perforation  zu  einer 
Durchwanderungsperitonitis  kommt.  Die  bei  kongenitalen  Stenosen  und 
Atresien  des  Darmkanals  häufig  gefundenen  fibrösen  peritonitischen  Ad- 
häsionen und  Stränge  sind,  wie  bereits  oben  bemerkt,  von  manchen  Autoren 
als  die  Ursache  der  Kontinuitätsunterbrechung  des  Darmlumens  angesehen 
worden,  wohl  mit  Unrecht,  mit  großer  Wahrscheinlichkeit  laufen  bis  auf 
seltene  Ausnahmen  beide  Prozesse  koordiniert  nebeneinander  her  (Einzel- 
heiten s.  u.  Stenosen  und  Atresien  des  Jejunum-Ileuni). 
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zeigen  in  der  Regel  einen  ganz  typischen,  immer  wieder  zu  beobachtenden 
Befund:  Der  proximale  Abschnitt  der  Speiseröhre  endet  meist  oberhalb 
der  Bifurkation  mit  einem  Blindsack,  der  durch  ein  muskulös-bindegewebiges 
Ligament  an  der  Bifurkation  befestigt  ist.  Der  distale  Teil  der  Speiseröhre 
a  b  entspringt   meist    aus  der 

Hinterwand  der  Trachea, 
bzw.  einem  Hauptbronchus 
und  geht  völlig  regelrecht  in 
die  Cardia  über. 

Diese  mit  Oesophago- 
Trachealfistel  kombinier- 
ten Fälle  der  angeborenen 
Oesophagusatresie  stellen  die 
Haupt  form  der  kongenita- 
len Speiseröhrenverschließung 
überhaupt  dar  (s.  Fig. 
39  a — d).  In  seltenen  Fällen  ist 
eine  Oesophago-Trachealfistel 
ohne  Stenose  des  Oesophagus 
zu  beobachten  [Stübler 
(343)],  ebenso  selten  sind 
membranöse  Verschlüsse  der 
Speiseröhre  ohne  gleichzeitige 

Oesophago-Trachealfistel. 
Zeigen  derartige  quergestellte 
Membranen  eine  zentrale  Oeff- 
nung,  so  entsteht  eine  Stenose 
des  Oesophagus,  die  dement- 
sprechend ringförmig,  aber 
auch  kanalartig  ausgezogen 
sein  kann  (Kasuistik  s.  bei 
Anders). 

Die  Ansichten  der  älteren 
Autoren  über  die  Genese  der 
typischen  Oesophagusatresie 
ist  bereits  oben  kurz  gestreift 
worden,  es  wäre  noch  nach- 
zutragen, daß  Klebs  (210)  sie 
dadurch  zu  erklären  ver- 
suchte, daß  die  sich  abspal- 
tende Lungen  anläge  das  Bil- 
dungsmaterial für  den  Oeso- 
phagus mitverbraucht  habe. 
Nach  de  Bary  (55)  ist  die  ty- 
pische Atresie  des  Oesophagus 
mit  gleichzeitiger  Oesophago- 
Trachealfistel  auf  eine  fetale 
d  Entzündung  mit  sekundärer 

Fig.  39a-d.  Angeborene  Oesophagusatresie  Hemmungsmißbildung  zu- 
mit  Oesophago-Trachealfistel.  rückzuführen. 
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Mit  dem  Jahre  1900,  dem  Entdeokungsjahr  der  physiologischen  Epithel- 
occlusion  des  embryonalen  Duodenums  durch  Tandler  (29),  setzt  eine 
neue,  bis  in  die  Neuzeit  reichende  Forschungsepoche  ein,  die  sich  auf 
Grund  sehr  ausgedehnter  embryologischer  Untersuchungen  die  Aufgabe 
stellt,  die  Rolle  einer  eventuell  vorhandenen  epithelialen  Verschließung 
des  Oesophagus  des  Embryo  für  die  Entstehung  der  angeborenen  Ste- 
nosen und  Atresien  des  Oesophagus  zu  untersuchen  (Forssner, 
Kreuter,  Sohridde,  Johnson  und  Anders).  Im  Gegensatz  zu 
Kreuter,  der  die  angeborenen  Oesophagusverschließungen  mit  der  physio- 
logischem Epthelocclusion  zu  erklären  sucht,  geht  das  übereinstimmende 
Ergebnis  der  Untersuchungen  der  übrigen  Autoren  dahin,  daß  der  mensch- 
liche Oesophagus  zu  keinem  Zeitpunkt  der  Ontogenese  eine  totale  epithe- 
liale Atresie,  ähnlich  wie  das  Duodenum,  zeigt,  daß  sich  vielmehr  das 
Phänomen  der  Epithelproliferation  nur  auf  die  sogenannten  Seitenhörner 
des  Oesophagus  erstreckt  [Anders  (3)].  Trotzdem  glaubt  auch  Forssner  (11) 
die  typische  Oesophagusatresie  mit  Oesophago-Trachealfistel  auf  die  Epithel- 
occlusion  zurückbeziehen  zu  müssen:  Zuerst  entsteht  durch  Störung  des 
Abschnürungsprozesses  der  Trachea  vom  Oesophagus  die  Oesophago-Tra- 
chealfistel, die  ihrerseits  ein  prädisponierendes  Moment  für  die  Entstehung 
einer  vollständigen  Epithelocclusion  oberhalb  der  Fistel  abgibt.  Seine  dies- 
bezüglichen Ansichten  erläutert  Forssner  (11)  durch  das  in  Fig.  40  ge- 
gebene Schema. 


Fig.  40.  Schematische  Darstellung  der  Entstehung  einer  Oesophagusatresie.  Nach 
Forssner  (11). 

Nach  Anders  (3)  spielt  die  Epithelproliferation  bei  der  Entstehung 
der  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Oesophagus  nur  eine  sekundäre, 
unterstützende  Rolle,  die  Hauptursache  sieht  Anders  vielmehr  in  einer 
Wachstumsdeviation  des  Septum  Oesophago-Tracheale. 

In  neuester  Zeit  wendet  sich  das  Interesse  der  Untersucher  bei  der  Frage 
nach  der  Genese  der  angeborenen  Oesophagusstenose  und  -atresien  mehr  rein 
mechanischen  Faktoren  zu:  Die  schon  1905  von  Happich  (161)  und  von 
Keith  (201)  1906  vertretene  Ansicht,  daß  die  Entstehung  der  angeborenen 
Oesophagusverschließungen  in  nahe  Beziehung  zu  Herz-  und  Gefäßmiß- 
bildungen steht,  findet  neuerdings  durch  die  Befunde  von  Zatjsch  (382) 
eine  Bestätigung,  der  auf  mechanische  Druckmomente  ganz  besonders 
Gewicht  legt.  Im  gleichen  Sinne  spricht  sich  J.  A  .  Schmitz  (316)  aus,  der  in 
überzeugender  Weise  in  dem  exzentrischen  Druck  der  Herzanlage,  über  die 
sich  der  embryonale  Oesophagus  herüberspannt,  die  Ursache  für  die  Ent- 
stehung nicht  nur  der  typischen  Oesophagusatresie  mit  Oesophago-Tracheal- 
fistel, sondern  auch  der  isolierten  Oesophago-Trachealfistel  und  der  membra- 
nösen  Atresie  der  Speiseröhre  sieht. 

Für  die  formale  Genese  der  angeborenen  Oesophagusatresie  mit  und 
ohne  Trachealfistel  kommen  demnach  nach  der  heutigen  Auffassung  in 
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wesentlichster  Linie  mechanische  Faktoren  in  Frage.  Hier  spielt  die 
wachsende  Herzanlage  eine  Rolle,  die  in  dorsaler  Richtung  auf  den  die 
Lungenknospe  abschnürenden  Oesophagus  drückend  einwirkt.  Ebenfalls 
in  mechanischer  Richtung  und  mit  derselben  Wirkung  auf  den  Oesophagus 
wirken  Rückenkrümmung  und  Nackenbeuge  des  Embryo.  Je  nach  dem 
Stadium  der  Abspaltungsphase  der  Lungenknospe  vom  Oesophagus  entsteht 
entweder  die  typische  Atresie  der  Speiseröhre  mit  oder  ohne  Oesophago- 
Trachealfistel  (Schmitz).  Eine  unterstützende  sekundäre  Rolle  spielen 
dabei  für  das  Zustandekommen  des  Verschlusses  die  bilateralen,  durch  eine 
Epithelproliferation  entstandenen  Polster  der  Oesophaguswand  [Anders  (3)] 
(s.  Fig.  6  a).  Die  im  Oesophagusepithel  bei  Embryonen  von  18 — 22  mm 
Länge  zu  beobachtenden  Vakuolen  und  sonstigen  Besonderheiten,  wie  die 
gelegentlich  zu  beobachtenden  queren  epithelialen  Brücken  [Anders  (3)] 
spielen  für  die  Entstehung  der  kongenitalen  Stenosen  und  Atresien  des 
Oesophagus  keine  pathogenetische  Rolle  (s.  Fig.  6b — d).  Der  teratogene- 
tische  Terminationspunkt  der  typischen  Oesophagusatresie  liegt  in  der  Zeit 
zwischen  der  3.  und  4.  Woche  der  embryonalen  Entwicklung. 

Die  Kasuistik  der  Oesophagusatresien  und  -Stenosen  ist  ziemlich  groß. 
Größere  Zusammenstellungen  finden  sich  bei  Kreuter  (18).  Forssner  (11), 
Happich  (161)  und  Anders  (3,  39,  40).  Von  neueren  und  neuesten  Untersu- 
chungen sei  auf  die  Arbeit  von  Gutmann  (153),  J.  A.  Schmitz  (316),  Stübler 
(343),  Widmann  (372)  und  Zausch  (382)  hingewiesen. 

Häufig  zeigen  die  Fälle  von  angeborener  Oesophagusatresie  syngenetische 
bzw.  akzidentelle  Mißbildungen  an  Herz  und  großen  Gefäßen,  wie  ein  offenes 
Foramen  ovale,  einen  weiten  Ductus  Botalli,  Septumdefekte,  sowie  Persistenz 
der  Vena  cava  superior  sinistra.  Häufig  sind  ferner  Anomalien  der  Lunge, 
Thoraxdeformitätten,  Defekte  an  den  oberen  Extremitäten  und  Atresia  ani 
[Kasuistik  bei  Gutmann  (153),  Kraus  (222),  Rüdinger  (310)  und  Zausch 
(382)]. 

Die  klinische  Bedeutung  der  angeborenen  Oesophagusatresien  ist 
insofern  groß,  als  die  beim  Neugeborenen  auftretende  typische  Form  die 
Aufnahme  der  Nahrung  in  den  Magen  unmöglich  macht,  und  damit  schließlich 
den  Tod  des  Kindes  herbeiführt.  Beim  Erwachsenen  können  die  manchmal 
seht-  feinen  Oesophago-Trachealfisteln  Anlaß  zum  Uebertritt  von  Speise- 
resten in  die  Trachea  und  damit  zu  Schluckpneumonien  oder  Lungengangrän 
Veranlassung  geben. 

2.  Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Magens 

spielen  zahlenmäßig  im  Vergleich  zu  denen  des  Oesophagus  und  Duodenums 
nur  eine  untergeordnete  Rolle,  wenn  man  von  der  angeborenen  Pylorusstenose 
absieht.  Die  hierüber  vorhandene  Kasuistik  ist  sehr  klein.  In  Frage  kommen 
Stenosen  und  Atresien  im  Bereiche  der  Cardia,  des  Fundus  und  des  Pylorus. 
Die  hier  zu  erwähnenden  Fälle  werden  nur  dann  eine  besondere  Beweiskraft 
haben,  wenn  es  sich  um  Verengerung  und  Verschließung  des  Magens  bei 
Neugeborenen  oder  jungen  Kindern  handelt.  Bei  aUen  bei  Erwachsenen 
festgestellten  Stenosen  und  Atresien  des  Magens,  sie  von  dem  betr.  Autor 
a,uf  eine  kongenitale  Störung  zurückgeführt  werden,  also  eine  Mißbildung 
darstellen,  treten  berechtigte  Zweifel  auf,  ob  es  sich  nicht  um  erworbene, 
auf  dem  Boden  eines  chronisch-entzündlichen  Prozesses  entstandene  Stenosen 
handelt. 


Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Magens. 
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Wie  oben  ausgeführt,  ist  das  Phänomen  der  physiologischen  Epithel- 
proliferation zu  keinem  Zeitpunkt  der  Ontogenese  in  der  Mucosa  des  Magens 
festzustellen,  so  daß  es  also  für  die  Entstehung  angeborener  Stenosen  und 
Atresien  des  Magens  nicht  in  Frage  kommt  Anders  (3).  Aus  diesem  Grunde 
machen  die  seltenen  Fälle  hinsichtlich  ihrer  Erklärung  eine  große  Schwierig- 
keit, bei  denen  sich  im  Lumen  ähnlich  wie  bei  den  seltenen  analogen  Fällen 
im  Oesophagus  Scheidewandbildungen  nachweisen  lassen,  „die  gewöhn- 
lich in  Form  von  Querfalten,  verschieden  tief  in  das  Lumen  hineinragen 
und  dasselbe  in  einer  Keihe  von  untereinander  kommunizierenden  Ab- 
schnitten scheiden"  [Klebs  (210).  In  der  Literatur  finden  sich  nur  die  beiden 
folgenden  einschlägigen  Fälle  verzeichnet: 

1.  Fall.  Aregger  (47):  Bei  einem  4jährigen  Kind  fand  sich  im  Magen  ein  von  Epithel 
überzogener  bindegewebiger  Strang,  der,  von  der  Regio  pylorica  ausgehend,  sich  in  2  Aeste 
gabelt,  um  dann  in  eine  Schleimhautfalte  überzugehen.  Gleichzeitig  bestand  eine  histo- 
logisch untersuchte  hypertrophische  Pylorusstenose. 

2.  Fall,  Wendel  (367):  Bei  einer  50jährigen  Frau  ragte  in  der  Regio  pylorica  in  das 
Magenlumen  ein  in  seiner  Wand  gelegener,  mit  Schleim  gefüllter,  allseitig  abgeschlossener 
zystischer  Tumor,  an  dessen  unterem  Pol  ein  akzessorisches  Pankreas  lag,  und  dessen  Wand 
bei  histologischer  Untersuchung  den  Bau  der  Magenschleimhaut  zeigte.  Nach  Gasser, 
dem  die  Präparate  dieses  Falles  zur  Begutachtung  vorgelegen  haben,  ist  dieser  zystische 
Tumor  durch  Brückenbildung  der  Magenschleimhaut  und  Anlage  eines  akzessorischen 
Pankreas  in  frühembryonaler  Zeit  entstanden,  so  daß  ein  Teil  des  Magenschlauches  ab- 
gesondert wurde  und  sich  für  sich  weiterentwickelte,  ohne  die  Verbindung  mit  dem  Haupt- 
rohr wieder  zu  gewinnen,  eine  Erklärung,  der  Sternberg  (340)  beipflichtet,  indem  er  die 
Existenz  derartiger  embryonaler  Schleimhautbrücken  generell  anerkennt.  Eine  Epikrise 
des  vorliegenden  Falles  durch  den  Verfasser  s.  u.  „Divertikel  des  Magens". 

Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  in  der  Regio  cardiaca  und 
pylorica  sind  ebenfalls  selten.  Ueber  totale,  bzw.  fast  totale  Magenatresie 
in  der  Pylorusgegend  berichtet  in  2  Fällen  Hammer  (156)  und  in  einem  Fall 
Sternberg  (340).   Besonders  Fall  2  von  Hammer  ist  charakteristisch: 

Bei  einem  Stägigen  Mädchen,  das  seit  der  Geburt  fortwährend  erbrochen  hatte, 
fand  sich  bei  normal  gebildeten  übrigen  Organen  ein  stark  ausgedehnter  sanduhrförmiger 
Magen  und  ein  vollständig  kollabrierter  Darm.  Der  Magen  stand  mit  dem  Duodenum  durch 
einen  Strang  in  Verbindung,  der  nur  für  eine  Schweinsborste  durchgängig  war,  und  der  zwar 
keinen  Mageninhalt,  wohl  aber  noch  Galle  austreten  ließ. 

Fall  1  von  Hammer  und  der  von  Sternberg  (7  Tage  altes  Mädchen) 
publizierte  Fall  stellen  eine  totale  Atresie  des  Magens  mit  Verschluß  gegen 
das  Duodenum  dar.  Bei  derartigen  seltenen  Fällen  ist  an  die  Möglichkeit  zu 
denken,  daß  eine  abnorm  hochsitzende  Duodenalatresie  vorliegt. 

Im  Fundus  lokalisierte  Stenosen  des  Magens  bedingen  das  Bild  des 
sogenannten  „angeborenen  Sanduhrmagens".  Ob  es  diesen  zum  erworbe- 
nen Sanduhrmagen  des  Erwachsenen  in  Parallele  zu  setzenden  angeborenen 
Sanduhrmagen  überhaupt  gibt,  scheint  mehr  als  zweifelhaft.  Allerdings 
glaubt  Thorel  (348),  „daß  der  Sanduhrmagen  gelegentlich  als  fetale  Ano- 
malie vorkommen  kann",  und  stützt  sich  hierbei  auf  den  Fall  von  Saake  (311), 
der  aber,  wie  sich  unten  zeigen  wird,  unter  keinen  Umständen  als  ein  kon- 
genitaler Sanduhrmagen  angesehen  werden  darf. 

Ueberblickt  man  kritisch  vor  allem  die  ältere  Literatur,  so  muß  man 
an  den  als  kongenitale  Sanduhrmägen  geschilderten  Fällen  berechtigte 
Kritik  üben  und  die  Skepsis  von  Sternberg  (340)  und  Klose  (212)  teilen: 
nach  allem  steht  der  Beweis  für  die  Berechtigung  des  echten  kongenitalen 
Sanduhrmagens  aus  den  historisch-kasuistischen  Tatsachen  noch  aus 
(Klose). 
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Es  sind  vor  allem  ältere  amerikanische  und  englische  Autoren, 
[Literatur  bei  Hirsch  (176)  und  Klose  (212)],  die  ohne  allzu  große  Kritik  dem 
kongenitalen  Sanduhrmagen  ein  breites  Feld  einräumen,  unschwer  läßt  sich 
jedoch  aus  den  eigenen  Beschreibungen  der  Autoren  herauslesen,  daß  es  sich 
um  erworbene  Sanduhrmägen  handelt,  wobei  das  Magenulcus  und  -kar- 
zinom  mit  seinen  Folgezuständen  eine  sehr  große  Rolle  spielt.  Hinsichtlich 
der  Genese  des  angeborenen  Sanduhrmagens  vertreten  englische  Autoren, 
wie  Williams  (374)  und  White  (371)  die  Anschauung,  daß  es  sich  hierbei 
entweder  um  einen  Atavismus  handele,  oder  daß  die  bei  dem  kongenitalen 
Sanduhrmagen  auftretenden  Einschnürungen  als  eine  pathologische 
Steigerung  der  schwachen,  physiologischerweise  nur  zeitweise  vorhandenen 
Kontraktionsringe  der  älteren  Anatomen  (Henle,  Home  und  Cruveilhier) 
aufgefaßt  werden  müssen. 

Von  deutschen  Autoren  ist  hier  Hirsch  (176)  zu  nennen,  der  aus  der 
amerikanischen  und  englischen  Literatur  22  „kongenitale"  Sanduhrmägen 
zusammengestellt  hat,  sein  eigener,  von  ihm  ebenfalls  in  diesem  Sinne  ge- 
deuteter Fall  ist  aus  den  oben  genannten  Gründen  ebenfalls  als  angeborener 
Sanduhrmagen  abzulehnen.  Die  gleiche  Skepsis  ist  in  dem  Fall  von  Ha- 
kanson  geboten,  der  von  dem  Autor  als  Ventriculus  bisaccatus  be- 
zeichnet wird:  In  diesem  Falle  war  der  Magen  sanduhrförmig  durch  ein 
röhrenförmiges  Schaltstück  in  2  gleiche  Abschnitte  zerlegt,  von  denen  jeder 
die  gewöhnliche  Größe  eines  Magens  hatte;  dabei  verlief  der  Fundussack 
mit  dem  Mittelstück  vertikal,  während  der  Pylorusteil  eine  horizontale  Lage 
einnahm. 

So  bleibt  als  letzter  der  in  der  Mißbildungsliteratur  immer  wieder 
herangezogene  Fall  von  Saake  (311)  für  eine  kritische  Besprechung  übrig: 
Hier  ließen  sich  an  der  Stelle  der  zwerchsackartigen  Einschnürung  durch 
Präparation  abnorme  Muskelbündel  darstellen,  in  denen  der  Autor  die 
Ursache  für  die  Entstehung  des  angeborenen  Sanduhrmagens  sieht.  Daß  es 
sich  in  diesem  Falle  um  einen  angeborenen  Sanduhrmagen  handelt,  ist  höchst 
unwahrscheinlich,  schreibt  doch  der  Verfasser  selbst:  „Unmittelbar  vor  der 
Stenose  präsentiert  sich  an  der  hinteren  Fläche  der  kleinen  Curvatur  eine 
längliche  Grube  von  11  mm  Länge  und  7  mm  Breite,  mit  steil  abfallenden, 
den  glatten  ebenen  Boden  etwas  überragenden  wulstigen  Rändern".  Gleich- 
zeitig wurde  ein  polypöses,  histologisch  untersuchtes  Magenkarzinom  fest- 
gestellt, so  daß  man  wohl  berechtigt  ist,  in  diesem  Fall  die  Sanduhrform 
des  Magens  als  eine  sekundäre,  durch  entzündliche  Schrumpfung  bedingte 
aufzufassen.  Die  von  Saake  herauspräparierten  Muskelbündel  waren 
bereits  von  Mariotti  entdeckt,  ihre  auffällige  Anordnung  von  Moynihan 
bei  einem  Sanduhrmagen  bestätigt  worden,  der  auf  dem  Boden  eines 
sicheren  Ulcus  entstanden  war.  Dieser  Autor  wies  nach,  daß  die  Muskel- 
bündel der  durch  die  Schrumpfung  des  Ulcus  bedingten  Faltenbildung  folgen, 
somit  die  Folge  und  nicht  die  Ursache  des  Sanduhrmagens  bilden. 

Es  muß  somit  der  von  Saake  beschriebene  Fall  aus  der  Kasuistik  des 
kongenitalen  Sanduhrmagens,  in  der  er  immer  wieder  als  Beweis  seiner 
Existenz  zitiert  wird,  definitiv  gestrichen  werden. 

Ob  es  an  der  Cardia  angeborene  Stenosen  gibt,  die  nicht  durch  eine 
selten  beobachtete  zirkuläre  Membran  bedingt  sind,  erscheint  zweifelhaft 
(Falkenheim  105).  Bei  Fällen  von  angeborenen  Cardiospasmus  findet 
sich  eine  sekundäre  Muskelhypertrophie  der  Cardia  (Balan  52). 

Umso  bedeutungsvoller  und  klinisch  wichtiger  sind  die  angeborenen 
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Stenosen  des  Pyloruskanals  beim  Pylorospasmus  des  Säuglings,  über 
die  heute  eine  sehr  umfangreiche  Literatur  vorhanden  ist.  Alder  (36),  Balan 
(52),  Bloch  (70),  Chiari  (81),  Ehlers  (99  a).  Finkelstein  (113),  Gran  (141), 
Gertz  (172),  Heidenhain  u.  G.  B.  Gruber  (168  a),  Hirschsprung  (178), 
Ibrahim  (187),  Krompecher  (225),  Kuttner  (229),  Pfaundler  (289), 
Landerer  (230  a),  Torkel  (356  a),  Wernstedt  (369)  u.  a. 

Der  makroskopische  Befund  des  Magens  eines  an  Pylorospasmus 
verstorbenen  Säuglings  ist  äußerst  charakteristisch:  der  meist  stark  ver- 
größerte Magen  hegt  mit  seinem  Pylosuskanal  rechts  neben  der  Median- 
linie, der  Pyloruskanal  und  das  Duodenum  zeigen  gegen  den  übrigen 
Magen  eine  deutliche  winklige  Abknickung  in  dorso-medialer  Richtung. 
Antrum  und  Pyloruskanal  sind  in  einen  derben,  knorpelharten  Zylinder 
umgewandelt,  der  wie  ein  Schaltstück  zwischen  Magen  und  Duodenum 
eingefügt  und  häufig  nur  eben  für  eine  feine  Sonde  durchgängig  ist.  [Die 
Länge  dieses  Kanals  beträgt  3  cm,  seine  Dicke  1,5  bis  2  cm.  Infolge  der 
Stenose  kommt  es 
häufig  zu  einer  be- 
trächtlichen sekun- 
dären Dilatation  des 
ganzen  Magens,  die 
aber  auch  fehlen 
kann.  Nach  Eröff- 
nung des  sich  gegen 
den  Magen  meist 
scharf  absetzenden 
zylindrischen  Pylo- 
ruskanals —  die 
Schere  hat  meist 
einen  derben  Wider- 
stand der  verdickten 
Muskulatur  zu  über- 
winden —  sieht  man, 
daß  der  Pylorus  nach 
beiden     Seiten    wie  Fig.  41.    Pylorospasmus  bei  einem  Säugling.  (Path. 

eine  Portio  vaginalis    Institut  Freiburg.) 
uteri  in  das  Lumen 

vorspringt,  sein  Lumen  wird  häufig  durch  die  gewulstete  Schleimhaut  fast 
völlig  verlegt  (s.  Fig.  41). 

Auch  die  histologische  Untersuchung  der  Wand  des  Pyloruskanals 
ergibt  bei  der  kongenitalen  Pylorusstenose  charakteristische  Befunde:  Nach 
den  neuesten  Untersuchungen  von  Balan  (52)  bewirkt  der  Spasmus 
eine  Hypertrophie  der  Muskulatur  des  Pyloruskanals  und  des  elastischen 
Gewebes  in  der  Muscularis  mucosae  und  in  der  Submucosa.  Beide 
nehmen  mit  der  Dauer  des  Spasmus  zu.  Die  Hypertrophie  der  Muskulatur 
ist  also  nicht  die  Ursache,  sondern  die  Folge  des  Spasmus  [vgl.  Pfaundler 
(289)]. 

Üeber  die  Genese  der  angeborenen  Pylorusstenose  herrscht  bis  heute 
unter  den  Autoren  noch  keine  Einigkeit.  Der  Pylorospasmus  des  Säuglings 
muß  deswegen  hier  Erwähnung  finden,  weil  ein  Teil  der  Untersucher  eine 
echte  Hypertrophie  der  Pylorusmuskulatur  auf  kongenitaler  Grundlage 
als  Folge  fetaler  Spasmen  als  vorliegend  erachten.  Im  gleichen  Sinne 
spricht  sich  Ibrahim  (187)  aus,  der  abnorme  myomartige  Verdickungen  der 
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Ringmuskulatur,  weniger  der  Längsmuskulatur  des  Pylorus  nachweisen 
konnte.  Auf  Grund  seiner  histologischen  Befunde  an  den  Muskelzellen  und 
ihren  Kernen  kann  der  Krampf  entweder  durch  eine  kongenital  angelegte 
Mißbildung  in  Gestalt  muskulärer  Hypertrophie  hervorgerufen  werden, 
oder  aber  es  handelt  sich  um  eine  sekundäre  Muskelhypertrophie  bei  pri- 
mären spastischen  Zuständen,  die  aber  auch  ohne  Hypertrophie  der  Mus- 
kulatur einhergehen  können.  Im  Sinne  eines  primären  Riesenwuchses 
deutet  Thomson  (zitiert  nach  W.Koch  215a)  die  einschlägigen  Fälle.  An  einer 
kongenitalen  hyperplastischen  Muskulatur  tritt  ein  Spasmus  mit  sekundärer 
Hypertrophie  auf  (vgl.  auch  Chiari  87).  Magnus-Alsleben  (250)  wies 
kongenitale  Adenomyome  des  Pyloruskanals  von  Kirschkerngröße  nach, 
durch  die  dieser  hochgradig  verengt  wurde.  Nach  Heidenhain  und 
G.  B.  Gruber  sind  im  wesentlichen  zwei  Formen  einer  idiopathischen 
Pylorusverengerung  mit  Pförtnermuskelhypertrophie  zu  unterscheiden: 

1)  Die  Maier-Landerers  che  Form,  bei  der  das  Uebel  in  einer 
Enge  des  Schleimhautrohres  infolge  Entwicklungsstörimg  beruht: 
man  kann  diese  Fälle  gliedern  in  Fälle  reiner  Schleimhautenge  und 
in  Fälle  von  Lichtungsenge  infolge  von  Schleimhautdystopie  mit 
Entwicklung  heterotoper,  geschwulstähnlicher  Gewebsfremdlinge  im 
Mucosa-,  Submucosa-  und  Muskelbereich  des  Pförtners,  ferner  von 
dysontogenetischer  Muskelanordnung  im  Sinne  einer  überzähligen 
Muskelanlage. 

2)  Die  Hirschspr UNGsche  Form,  bei  der  das  Uebel  in  unver- 
hältnismäßiger Ueberentwicklung  der  an  und  für  sich  richtig  an- 
geordneten Muskulatur  der  Pförtnergegend  besteht. 

Ob  alle  diese  genannten  Befunde  tatsächlich  die  auslösende,  primäre 
Ursache  für  die  Entstehung  der  angeborenen  Pylorusstenose  des  Säuglings 
darstellen,  ist  noch  unsicher,  wahrscheinlicher  ist,  daß  die  Hypertrophie 
der  Muskulatur  eine  sekundäre  ist.  Nach  Balan  (52),  der  außer  der  Hyper- 
trophie der  Muskulatur  und  der  Zunahme  des  elastischen  Gewebes  im 
Pyloruskanal  keine  weiteren  pathologischen  Veränderungen  nachweisen 
konnte,  ist  die  Ursache  des  Pylorospasmus  in  einer  Veränderung  des  vege- 
tativen Nervensystems  zu  suchen,  er  betont,  daß  der  Spasmus  nicht  den 
eigentlichen  Pylorusring,  sondern  den  Pyloruskanal  betrifft,  so  daß  man 
besser  von  „Spasmus  des  Pyloruskanals"  oder  „Gastrospasmus  im  Pylorus- 
kanal" als  von  „Pylorusspasmus"  sprechen  sollte.  Dieser  steht  weniger 
eine  Dysmorphie  als  eine  Dysfunktion  dar.  Nach  Heidenhain  und 
G.  B.  Gruber  können  die  beiden  oben  genannten  angeborenen  Formen 
von  angeborener  Pylorusstenose  möglicherweise  in  „das  erwachsene  Leben 
übernommen  werden,  entweder,  um  spurlos  getragen  zu  werden,  oder  um 
auch  dem  gereiften  Menschen  Beschwerden  zu  machen",  eine  Hypothese, 
für  die  allerdings  noch  der  Beweis  zu  erbringen  ist. 

3.  Die  Stenosen  und  Atresien  des  Duodenums. 

Das  Duodenum  stellt  den  Abschnitt  des  Mitteldarms  dar,  an  dem 
zahlenmäßig  die  Mehrzahl  der  am  Darm  zu  beobachtenden  Atresien  und 
Stenosen  überhaupt  festzustehen  ist.  Diesbezügliche  Berechnungen  finden 
sich  bei  Tandler  (29)  und  Forssner  (11).  Tandler  stellte  in  94  Fällen  die 
Atresie  33mal  im  Duodenum,  55mal  im  Jejunum-Ileum  und  6mal  im  Colon 
fest,  d.  h.  nach  Abrechnung  der  6  Dickdarmatresien  sind  37  %  aller  den 
Dünndarm  betreffenden  Atresien  im  Duodenum  lokalisiert,  während  auf  das 
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gesamte  Jejunum-Heum  62,5  %  entfallen.  Nach  Tandler  ist  demnach  die 
Wahrscheinlichkeit,  daß  eine  im  Dünndarm  vorhandene  Atresie  ihren  Sitz 


Fig.  42a — c.  Fälle  von  angeborener 
Duodenalatresie.  a.  Path.  Inst.  Rostock.  Fall 
von  Anders,  b.  Path.  Inst.  Innsbruck, 
c.  Path.  Inst.  Freiburg. 


im  Duodenum  hat,  etwas  mehr  wie 
1 : 2,  und  die  Wahrscheinlichkeit  des 
Sitzes  der  Atresie  im  Duodenum 
39,6mal  größer  als  die  der  Lokalisation 
im  Ileum.  Bei  einem  Material  von 
insgesamt  220  Fällen  fand  Forssner 
(11)  die  Atresie  79mal  im  Duodenum, 
119mal  im  Jejunum-Ileum,  und  22mal 
im  Colon  lokalisiert:  „Atresien  sind 
also  gut  lömal  so  gewöhnlich  im  Duo- 
denum als  in  den  übrigen  Teilen  des 
Darmes". 

Das  makroskopische  Bild  einer 
angeborenen  Duodenalatresie  und 
-stenose  ist  außerordentlich  bezeich- 
nend :  Nach  Eröffnung  des  meist  stark 
aufgetriebenen  und  in  manchen  Fällen 
eine  trüb  seröse  Flüssigkeit  enthalten- 
den Abdomens  des  Neugeborenen  fällt 
der  Blick  auf  einen  „Pseudosanduhr- 
magen",  dessen  proximaler  Teil  aus 
dem  erweiterten  Magen  besteht,  der 
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sich  mit  dem  ebenfalls  meist  noch  stark  überdehnten,  aber  noch  deutlich 
erkennbaren  Pylorusnng  gegen  den  distal  gelegenen,  sehr  stark  geblähten 
Sack,  das  Duodenum,  absetzt  (s.  Fig.  42  a — c).  Sowohl  im  Magen  wie  im 
Duodenum  finden  sich  stagnierende,  meist  zersetzte  Massen,  wie  Milch  usw. 

Derartige  Stenosen  und  Atresien  des  Duodenums  bevorzugen  ganz 
bestimmte  Stellen,  und  zwar  liegen  sie  meist  oberhalb  oder  unter- 
halb der  Papilla  Vateri  oder  an  der  Flexura  duodeno-jejunalis. 

Untersucht  man  derartige  angeborene  Verengerungen  und  Verschlie- 
ßungen  des  Duodenums  hinsichtlich  ihrer  Genese,  so  lassen  sich  auf  Grund 
der  Kasuistik  folgende  Gruppen  aufstellen: 

Gruppe  1  stellt  die  membranösen  Stenosen  und  Atresien  dar:  Findet  sich 
eine  quer  im  Duodenum  ausgespannte  Membran,  so  wird  diese, 
wenn  unverletzt,  eine  komplette  Atresie  bedingen;  enthält  sie 
eine  zentrale  Perforationsöffnung  nach  Art  einer  Irismembran, 
so  entsteht  eine  Stenose,  deren  Grad  abhängig  ist  von  dem  Durch- 
messer der  zentralen  Oeffnung. 

Gruppe  2  enthält  die  Fälle  von  Stenosen  und  Atresien,  bei  denen  die  Unter- 
brechung des  Lumens  oder  seine  Einengung  sich  auf  einen  ganz 
umschriebenen  Punkt  beschränkt,  so  daß  sich  der  stark  dilatierte 
proximale  Abschnitt  an  den  blind  beginnenden  distalen  Abschnitt 
direkt  ansetzt. 

Gruppe  3  stellt  die  Formen  dar,  bei  denen  das  Lumen  des  Darms  auf  eine 
größere  Strecke  eingeengt  oder  unterbrochen  ist,  so  daß  im 
im  letzteren  Falle  ein  strangartiges  Zwischenstück  zwischen  proxi- 
malem und  distalem  Teil  eingeschaltet  ist. 
Die  verschiedenen  Möglichkeiten  der  Gruppe  2  und  3  hat  Forssner  (11) 
in  dem  in  Fig.  43a — b  gegebenen  Schema  dargestellt:  a — 7  stellen  die  pri- 
mären Typen  der  Duodenalatresie  dar,  die 
sich  nur  quantitativ  voneinander  unter- 
scheiden. Abb.  43  a  zeigt,  wie  eine  Dilatation 
des  proximalen  Abschnittes  den  Boden  des 
Blindsackes    dem    distalen    Teile  wieder 


nähert,  so  daß  das  verbindende  Zwischenstück  relativ  verkürzt  wird,  bis 
eine  quergestellte  Membran  entsteht.  Diese  ist  auf  beiden  Seiten  mit  Epithel 
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bekleidet  und  könnte  im  Gegensatz  zu  den  primären  Membranen  der 
Gruppe  1  zweckmäßig  als  sekundäre  Membran  bezeichnet  werden. 

Fig.  43b  nach  Forssner  zeigt,  daß  aus  einer  ursprünglichen  Stenose 
des  Darmes  eine  Atresie  sekundär  entstehen  kann,  eine  Feststellung,  die 
das  häufige  bei  diesen  Fällen  beobachtete  Auftreten  vonMeconium  unter- 
halb der  Atresie  verständlich  macht  und  für  alle  noch  weiter  zu  be- 
sprechenden Atresieformen  gilt. 

Das  Ergebnis  der  histologischen  Untersuchungen  von  membranösen 
Atresien  des  Duodenums  [Kasuistik  bei  Forssner  (11)  und  Preisig  (293)] 
läßt  sich  dahin  zusammenfassen,  daß  die  Membranen  aus  2  Epithelblättern 
bestehen,  zwischen  denen  sich  eine  Schicht  Submucosa  findet,  die  übrigen 
Gewebe  der  Darmwand,  Muskulatur  und  Serosa,  nehmen  dagegen  für  ge- 
wöhnlich nicht  an  der  Bildung  der  Membran  teil,  sondern  gehen  von  dem 
oberhalb  der  Atresie  gelegenen  Teil  des  Duodenums  ohne  Unterbrechung 
in  den  unterhalb  gelegenen  über.  Der  histologische  Aufbau  eines  die  beiden 
Darmenden  verbindenden  Stranges  zeigt  in  sämtlichen  Fällen,  daß  er  nur  aus 
der  äußeren  Schicht  der  Darmwand,  d.  h.  aus  Submucosa,  Muscularis  und 
Serosa  aufgebaut  ist.  In  der  Submucosa  findet  sich  in  einigen  Fällen  ein 
schmaler,  die  Darmteile  verbindender  Schleimhautkanal,  in  anderen  Fällen 
nur  Schleimhautreste,  manchmal  schließlich  überhaupt  keine  epithelialen 
Bestandteile. 

In  eine  besondere  Gruppe  gehören  die  Duodenalatresien,  deren  in 
Serien  vorgenommene  histologische  Untersuchung  ergibt,  daß  außer  zahl- 
reichen, das  Lumen  durchziehenden  Membranen  in  der  Wand  schwere 
Gewebsmißbildungen  im  Sinne  von  Verwerfungen  und  Aufsplitterung  der 
Muskulatur,  abnorme  Entwicklung  des  Pankreas  vorliegen,  wie  der  folgende, 
von  Anders  (3)  beschriebene  Fall  zeigen  möge: 

Angeborene  Atresie  des  Duodenums  in  der  Gegend  der  Papille. 

Kind  Ingeborg  L.,  geb.  den  31.  XII.  1919,  aufgenommen  auf  der  Säuglingsstation 
der  Universitätskinderklinik  Rostock  am  1.  Jan.  1920.  Familienanamnese  o.  B.  Brustkind, 
bricht  seit  der  Geburt  nach  jeder  Mahlzeit,  nimmt  dauernd  ab,  hat  angeblich  noch  nie 
Urin  gelassen,  dagegen  regelmäßig  1 — 3mal  am  Tage  Stuhl  gehabt.  Wassermann  bei 
der  Mutter  negativ. 

Aufnahmebefund:  Temperatur  35,90,  Puls  118,  Gewicht  2710  g,  Länge  49  cm. 
Mäßig  gut  genährtes,  gut  entwickeltes  Kind,  Haut  hellrot,  Nabel  verheilt,  Augen  etwas  matt, 
Mundhöhle,  Hals,  Rachen  ohne  Befund.  Lungen,  Herz:  ohne  Befund.  Leib  im  Niveau  des 
Rippenbogens,  nirgends  sichtbare  Peristaltik,  unterer  Leberrand  schneidet  mit  dem  Rippen- 
bogen ab. 

In  der  linken  Bauchseite  etwa  2  Querfinger  links  von  der  Mittellinie  fühlt  man  eine 
derbe,  tumorartige  Resistenz,  die,  vom  Rippenbogen  wurstförmig  nach  unten  ziehend,  etwas 
unterhalb  des  Nabels  endet  und  völlig  gedämpften  Klopfschall  ergibt.  Peristaltik  nirgends 
zu  beobachten. 

Der  Krankheitsv  erlauf  zeigt  neben  langsamer  Verschlechterung  des  Allgemein  zustandes 
gleichbleibende  Symptome,  Gewichtsabnahme,  täglich  mehrmaliges  Erbrechen  größerer 
Flüssigkeitsmengen,  gleich  nach  dem  Essen  teilweise,  zum  Teil  1 — 2  Stunden  später.  Das 
Erbrochene  besteht  aus  geronnener,  angedauter  Milch  und  enthält  meist  Galle.  Stuhl  wird 
mehrmals  täglich  entleert.  Er  ist  zwar  immer  grünlich  und  zerfahren  und  enthält  reichlich 
Schleim,  läßt  aber  deutlich  Galle  und  verdaute  Milch  erkennen.  Mehrmals  finden  sich  auch 
Spuren  frischen  Blutes  und  kleine  Blutgerinnsel  im  Stuhl.  Urin  wird  unregelmäßig  und 
wenig  entleert.  Pathologische  Bestandteile  finden  sich  nicht  darin. 

Peristaltische  Bewegungen  im  Hypogastrium  und  rechts  des  Nabels  werden  häufiger 
beobachtet.  Ein  universeller  Meteorismus  besteht  niemals.  Temperatur  und  Puls  zeigen 
keine  Besonderheiten.  Trotzdem  weiterer  Verfall  und  Exitus. 

Sektionsprotokoll:  Kindliche  Leiche  weiblichen  Geschlechts  von  48  cm  Länge  in 
sehr  schlechtem  Ernährungszustand.  Es  bestehen  die  Zeichen  des  Todes.  Die  Totenstarre 
ist  nicht  gelöst.  Auf  der  Haut  der  Oberarme  und  der  Schultern  finden  sich  reichlich  Woll- 
haare.  Die  Nägel  der  Finger  überragen  die  Kuppe  etwas.  Die  Fußnägel  haben  die  Kuppe 
knapp  erreicht 
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Das  Abdomen  ist  besonders  in  seinen  oberen  Teilen  stark  aufgetrieben,  Anus  und 
äußere  Genitalien  normal  entwickelt.  Ueberhaupt  ergibt  die  äußere  Besichtigung  sonst 
regelrechten  Befund. 

Nach  Eröffnung  der  Bauchhöhle  sieht  man,  daß  das  Netz  in  seiner  ganzen  Ausdehnung 
mit  einer  ganz  dünnen,  leicht  abwischbaren  Blutschicht  bedeckt  ist,  die  ihm  einen  auffallend 
hellroten  Farbton 
verleiht.  Hier  und  da 
ist  die  Serosa  des 
Dünndarms  ebenfalls 
mit  einer  dünnen 
Blutschicht  bedeckt, 
einige  wenige  Tropfen 

nicht  geronnenen 
hellroten  Blutes  fin- 
den sich  im  kleinen 
Becken. 

Als  auffälliger 
Befund  wird  festge- 
stellt, daß  unter  der 
Leber  sich  querge- 
stellt ein  sackförmi- 
ges maximal  ge- 
blähtes Gebilde  vor- 
wölbt (siehe  Fig.  42a), 
das  fast  genau  in  der 
Mittellinie  eine  Ein- 
ziehung aufweist  und 
vom  rechten  zum 
linken  Rippenbogen 
reicht.  Das  Gebilde 
hat  größte  Ähnlich- 
keit mit  einem  sogen. 
Sanduhrmagen,  es  ist 
anscheinend  haupt- 
sächlich mit  Luft  ge- 
füllt. 

Der  linke,  etwas 
größere  Abschnitt 
entspricht,  wie  die 
weitereUntersuchung 
ergibt,  dem  äußerst 
geblähten  Magen,  in 
den  der  Oesophagus 
mit  durchgängiger 
Cardia  einmündet. 
Sein  größter  Quer- 
durchmesser, ge- 
messen von  der  Mitte 
der  kleinen  bis  zur 
Mitte  der  großen  Kur- 
vatur, beträgt  6  cm. 
Der  Oesophagus  zeigt 
ein  nicht  erweitertes 
Lumen. 

Bei  äußerer  Be- 
sichtigung scheint  in 
der  quergestellten 
Einschnürung  eine 
zirkuläre,  sich  deut- 
lich gegen  die  übrigen 
Sackabschnitte  ab- 
setzende, sich  derb 
anfühlende  Ver- 
dickung der  Wand  zu 
verlaufen. 

Der  rechte,  un- 
ter    dem  rechten 


b 

Fig.  44  a — c.  Schnitte  aus  einer  Serie  einer 
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Leberlappen  liegende  Abschnitt  des  Sackes  ist  etwas  kleiner  als  der  linke.  Im  Bereich  der 
Einschnürung  hat  der  Sack  einen  Durchmesser  von  ca.  3  cm.  Er  nimmt  dann  sehr  schnell 
an  Größe  zu.  Sein  größter  Querdurchmesser  beträgt  5  cm,  sein  Längsdurchmesser  4,5  cm. 

In  seinen  am  weitesten  rechts  gelegenen  Teilen  verjüngt  er  sich  ziemlich  plötzlich. 
Hier  liegt  er  dicht  der  seitlichen  Bauchwand  unterhalb  der  untersten  Rippe  an  und  wird  in 
seiner  Lage  durch  ein  breites  Band  gehalten,  das  von  ihm  zu  der  darunter  liegenden  rechten 
Niere  zieht.  Dieses  Band  hat  eine  Breite  von  ca.  1  cm  und  inseriert  in  der  Nierenkapsel  un- 
gefähr in  der  Mitte  des  Organs. 

Zwecks  besserer  Uebersicht  wird  nun  der  Dünndarm  an  der  Flexura  duodeno- 
jejunalis  und  dicht  vor  der  Ileocöcalklappe  abgeschnitten  und  mit  dem  Mesenterium 
herausgenommen.  Das  Mesenterium  entspricht  völlig  der  Norm,  das  Duodenum  hat  im 
Bereich  der  Flexura  duodenojenunalis  einen  Durchmesser  von  ca.  3 — 4  mm,  es  wird  in 
aufsteigender  Richtung  aufgeschnitten.  Dies  gelingt  ungefähr  2  cm  weit,  bis  man  an  eine 
trichterförmig  sich  verengende  Stenose  kommt,  in  deren  Tiefe  ein  Schleimpfropf  sitzt. 
Eine  auch  noch  so  feine  Verbindung  mit  dem  dem  proximalen  Teile  des  Duodenum  ent- 
sprechenden erweiterten  Blindsack  ist  nicht  feststellbar.  Bei  weiterer  Präparation  erkennt 
man,  daß  zwischen  dem  erweiterten  Duodenalabschnitt  und  dem  jenseits  der  Stenose 
liegenden  sich  ein  derbes  Narbengewebe  findet,  das  wie  ein  Zylinder  dazwischen  liegt  und  die 
Verbindung  zwischen  den  beiden  Duodenalteilen  und  den  Nachbarorganen  darstellt. 

Im  proximalen  Teil  des  Duodenum,  dem  Pankreaskopf  anliegend,  sieht  man  die  stark 
erweiterte  Papilla  Vateri,  die  sich  mit  einer  ganz  kleinen  Sonde  ca.  3 — 4  mm  weit  sondieren 


Hier,  besonders  am  proximalen  Rand  der  Papille,  in  unmittelbarer  Nähe  des  Pankreas- 
kopfes,  vor  der  sich  U-förmig  zwei  Schleimhautfalten  von  ca.  3  mm  Länge  distalwärts 
erstrecken,  ist  die  Schleimhaut  grauweißlich  derb,  sie  zeigt  strahlige  Narbenbildungen, 
als  wenn  es  sich  um  den  Folgezustand  eines  ausgeheilten  Ulcus  duodeni  handelt. 

Die  atretische  Darmstelle  wird  exzidiert  und  zur  histologischen  Untersuchung  in 
Formol  fixiert. 

Ergebnisse  der  histologischen  Untersuchung: 

1)  Magenschleimhaut  (10  [l,  Häm.  Eosin). 

Die  oberflächlichen  Schichten  zeigen  ein  defektes  Epithel,  erst  in  den  tiefer  gelegenen 
Teilen  der  Magendrüsen  ist  das  Zylinderepithel  der  Drüsen  lückenlos  vorhanden.  Muscularis 
mucosae  deutlich  nachweisbar.  Submucosa  aufgelockert,  Muscularis  stark  gegen  die  Norm 
verdickt  (Dicke  2 — 3  mm). 

2)  Duodenalschleimhaut  (unterhalb  des  Pylorusringes,  10  [i,  Häm.  Eosin. 
Querschnitt). 


läßt. 


Die  Schleimhaut 


erscheint  abgeflacht. 
Das  Epithel  fehlt  auf 
der  freien  Oberfläche 
der  Schleimhautzotten 
überall,  nur  in  der  Tiefe 
der  LiEBERKÜHNschen 
Krypten  ist  es  erhalten. 
Die  Schleimhautzotten 
haben  im  allgemeinen 
die  gleiche  Höhe,  ihr 
Stromaist  aufgelockert 
zellreich ,  stellenweise 
diffus  von  Rundzellen 
durchsetzt,  die  Gefäße 
sind  stark  gefüllt. 
Die  Submucosa  ist  öde- 
matös  und  enthält 
BRUNNERsche  Drüsen. 
Die  Muscularis  des 
Darms  ist  gegen  die 
Norm  stark  verdickt, 
besonders  die  zirku- 
läre Schicht. 


schleimhaut(aus  der 
Pars  inf.  Querschnitt 
10  [i.  Häm.  Eosin). 


3)  Duodenal- 


c 

angeborenen  Duodenalatresie.  Fall  von  Anders. 

Schwal  be-Gruber  ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 


Die  Abflachung 


der  Schleimhaut  ist  in 
diesen  Schnitten  noch 
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ausgeprägter,  auch  hier  fehlt  Epithel  überall  auf  der  freien  Zottenoberfläche,  nur  in  der 
Tiefe  der  Krypten  ist  es  erhalten.  Die  Länge  der  Zotten  wechselt  in  geringen  Grenzen,  z.  T. 
liegen  sie,  sich  dachziegel förmig  deckend,  rechtwinklig  an  der  Zottenbasis  umgebogen,  an- 
einander; an  einer  anderen  Stelle  sieht  man,  wie  zwei  Zotten,  die  Nachbarzotten  fast 
um  das  Dreifache  an  Länge  überragen  und  mit  ihren  distalen  Teilen  miteinander  ver- 
wachsen sind.  Im  übrigen  zeigt  die  Schleimhaut  des  Duodenum  in  dieser  Gegend 
die  gleichen  histologischen  Veränderungen,  wie  oben  beschrieben,  Oedem  der  Submucosa 
und  eine  starke  Hypertrophie  der  Muscularis. 

4)  Zwecks  histologischer  Untersuchung  wird  das  Duodenum  etwas  unterhalb  der 
Papilla  abgeschnitten  und  das  sich  verjüngende  Darmstück  mit  der  Atresie  in  Verbindung 
mit  dem  Pankreaskopf  gehärtet,  in  Paraffin  eingebettet  und  in  einer  Serie  geschnitten 
(340  Schnitte). 

Die  Durchsicht  der  Serie  (siehe  Fig.  44a — c)  ergibt: 

Die  in  den  ersten  Schnitten  enthaltene  Duodenalschleimhaut  zeigt  einen  wesent- 
lichen Unterschied  gegen  die  unter  2)  und  3)  beschriebene.  Während  in  der  Gegend  dicht 
unterhalb  des  Pylorusringes  ebenso  wie  in  der  Gegend  der  Papilla  eine  starke  Hyper- 
trophie der  Muscularis  nachweisbar  ist,  zeigt  diese  dicht  oberhalb  der  Atresie  annähernd 
normale  Dickenwerte.  Ganz  besonders  fällt  jedoch  der  Unterschied  im  histologischen 
Aufbau  der  Schleimhaut  auf.  Die  Schleimhaut  zeigt  nur  stellenweise  Zotten  von  nor- 
maler Länge,  diese  zeigen  alle  einen  völligen  Defekt  des  Epithels,  auch  hier  ist  dieses 
nur  in  der  Tiefe  der  Krypten  nachweisbar.  Mit  zunehmender  Größe  der  Schnitte  fällt 
auf,  daß  sich  in  das  Darmlumen  mehrere  Zotten  von  ganz  besonderer  Länge  und  Breite 
erstrecken,  diese  entspringen  ziemlich  breitbasig,  verzweigen  sich  z.  T.  dichotomisch  und 
sind  in  ihren  distalen  Teilen  frei  von  jedem  epithelialen  Überzug.  Auch  hier  finden  sich 
nur  in  den  Krypten  erhaltene  Epithelzellen. 

Die  frei  im  Lumen  liegenden  Enden  der  Zotten  sind  z.  T.  kolbig  verdickt:  auf  diese 
Weise  wird  das  Lumen  erheblich  eingeengt,  indem  zwischen  den  z.  T.  einander  berührenden 
Zotten  sich  Querverbindungen  ausbilden,  die  ihrerseits  nur  noch  geringe  Reste  der  Lichtung 
zwischen  sich  lassen. 

Im  weiteren  Verlauf  der  Serie  entsteht  so  ein  der  Submucosa  an  einer  Stelle  breitbasig 
aufsitzendes,  ungefähr  dreieckiges,  in  das  Lumen  hineinragendes  Gebilde,  das  sich  zusammen- 
setzt aus  lockerem  Bindegewebe  einzelner  Muskelfasern  und  dazwischen  liegenden  zahl- 
reichen, mit  Zylinderepithel  ausgekleideten,  größeren  und  kleineren  Hohlräumen.  Dieser 
Aufbau  beweist  die  Entstehung  aus  konfluierten  Zotten.  In  den  Schnitten  ist  jetzt  ferner 
außerhalb  der  Schleimhaut  Pankreasgewebe  von  normalem  Aufbau,  die  Querschnitte  einiger 
Lymphdrüsen  und  Gefäße  sichtbar. 

Ferner  erscheinen  jetzt  in  den  Schnitten  auf  der  gegenüberliegenden  Darmwand 
Inseln  von  Pankreasgewebe  und  mächtige  Zottenquerschnitte,  die,  zusammen  mit  den 
bereits  beschriebenen,  sich  radienförmig  in  das  Darmlumen  vorschieben  und  sich  im  Mittel- 
punkt desselben  aneinanderlegen  und  ineinander  übergehen.  Das  Darmlumen  wird  hierdurch 
zunächst  von  einer  breiten  Spange  durchsetzt,  die  aus  der  Vereinigimg  von  zwei  sich  gegen- 
überliegenden Zotten  entstanden  ist  und  das  ursprüngliche  Darmlumen  in  zwei  annähernd 
gleich  große  Lumina  aufteilt. 

Dadurch,  daß  ferner  zwei  dicht  nebeneinander  liegende  Zotten  miteinander  an  ihren 
distalen  Enden  verwachsen  sind,  und  sich  weitere  Querverbindungen  ausgebildet  haben, 
entstehen  so  mehrere  Pseudolumina,  in  denen  z.  T.  ganz  feine  Zottenquerschnitte  mit 
stellenweise  erhaltenem  Epithelüberzug  erhalten  sind. 

Auffällig  ist,  daß  in  dem  bindegewebigen  Ring,  der  diese  Pseudolumina  umschließt, 
sich  konzentrisch  angeordnete,  glatte  Muskelfasern  finden;  es  ist  nicht  mit  Sicherheit  zu 
entscheiden,  ob  es  sich  um  eine  Muscularis  mucosae  handelt,  die  sich  sekundär  dem  ver- 
erbten Bildungstypus  entsprechend  aus  dem  Mesenchym  ausdifferenziert  hat  oder  aus 
Teilen  der  aufgespaltenen  Muscularis  des  Darms. 

Ferner  zeigen  die  Schnitte  in  dieser  Höhe  eine  eigentümliche  Aufsplitterung  der 
Muskulatur,  hervorgerufen  dadurch,  daß  Darmdrüsen  sich  divertikelartig  in  dieselbe  ein- 
gestülpt haben. 

Das  Pankreasgewebe  nimmt  immer  mehr  an  Menge  zu  und  umgibt  das  Darmlumen 
ringförmig. 

In  den  darauffolgenden  Schnitten  wird  der  Durchmesser  des  Darmlumens  kleiner 
und  die  Masse  der  das  Lumen  durchziehenden  Zotteln  größer.  Auf  dem  umgebenden 
Pankreasgewebe  tritt  an  den  Darm  ein  Ausführungsgang  heran,  man  sieht,  wie  an  dieser 
Stelle  die  einzelnen  Muskelbündel  der  Darmwand  aufgespalten  werden  und  in  verschieden 
angeordneten  Schichten  den  Ausfühnmgsgang  des  Pankreas  eingeben  (Musculus  Sphinkter). 
Der  Ausführungsgang  zeigt  keine  epitheliale  Auskleidung,  in  seiner  Wand  liegen,  der  Form 
entsprechend,  kleine  Drüsenquerschnitte  mit  hellen,  durchsichtigen  Zellen.  Man  erkennt, 
wie  stellenweise  das  erhaltene  Epithel  der  Schaltstücke  sich  abflacht  und  in  die  flachen , 
kegelförmigen  Zotten  der  Endstücke  übergeht. 
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Dieser  Fall  erscheint  geeignet,  die  Frage  nach  der  formalen  Genese 
dieser  typischen  Duodenalatresien  zu  beantworten.  Wie  bereits  oben  bemerkt, 
haben  Kreuter  (18),  Forssner  (11)  und  Anders  (3)  die  Rolle  der  physio- 
logischen Epithelocclusion  für  die  Entstehung  derartiger  Atresien  untersucht ; 
es  ist  das  Verdienst  besonders  von  Forssner,  die  Histogenese  der  Duodenal- 
atresien und  -Stenosen  prinzipiell  festgelegt  zu  haben.  Das  Wesentliche 
seiner  von  Anders  bestätigten  Untersuchungsergebnisse  läßt  sich  dahin 
zusammenfassen,  daß  die  primäre  Vorbedingung  für  die  Entstehung  einer 
kongenitalen  Duodenalatresie  in  einer  Hemmung  der  physiologischen 
Epithelocclusion  zu  sehen  ist.  Die  hierdurch  entstehenden  epithelialen, 
das  Lumen  in  allen  Richtungen  durchziehenden  Bänder  stehen  die  Leit- 
bahnen dar,  die  das  zu  früh  in  Proliferation  geratende  Mesenchym  durch- 
wächst, so  daß  schließlich  entweder  eine  einfache  Membran  oder  eine  Vielheit 
von  solchen  entstellt,  die,  wie  z.  B.  der  obige  Fall  von  Anders  zeigt 
(s.  Fig.  44  a — c),  das  Duodenallumen  im  Bereich  der  Atresie  unter 
Buchten-  und  Taschenbildungen  regellos  durchziehen,  bis  immer  kleiner 
werdende  Teillumina  entstehen,  und  das  Lumen  schließlich  überhaupt  nicht 
mehr  vorhanden  ist. 

Für  einen  großen  Teil  der  angeborenen  Duodenalatresien  kommt  dies 
an  der  Schleimhaut  sich  abspielende  Phänomen  als  alleinige  Ursache  im 
Sinne  von  Forssner  (11)  in  Frage,  für  die  übrigen  Fälle  machen  es  die 
erhobenen  histologischen  Befunde  nötig,  noch  nach  anderen,  exogenen  Fak- 
toren zu  suchen,  durch  die  sie  hier  zu  beobachtenden  Aufsplitterungserschei- 
nungen  der  Muskelschichten  der  Wandung,  die  abnorm  und  zum  Teil  spiralig 
verlaufenden  Muskelzüge  in  der  Wand  des  sich  trichterförmig  verjüngenden 
Darmstückes  sich  erklären  lassen.  Dieser  exogene  Faktor  ist  nach  Anders  (3) 
in  Störungen  des  axialen  Rotationsmechanismus,  d.  h.  der  sogenannten 
„Achsendrehung"  des  Duodenums  zu  suchen,  ihre  Annahme  allein  gestattet 
eine  befriedigende  Erklärung  der  eben  erwähnten  Störungen  im  Aufbau 
der  Anordnung  der  mesenchymalen  Bestandteile  der  Duodenalwand 
im  Bereiche  der  Atresie,  sowie  der  eventuell  vorhandenen  syngenetischen 
Mißbildungen  der  aus  der  Darmwand  aussprossenden  Gangsysteme. 

Zusammenfassend  läßt  sich  für  die  Genese  der  angeborenen  Stenosen 
und  Atresien  des  Duodenums  folgendes  sagen:  „Hemmung  der  Lösung  der 
Epithelproliferation,  zu  früh  einsetzendes,  vielleicht  sogar  pathologisches 
Wachstum  des  Mesenchyms  in  das  persistierende  Epithel  und  Störungen 
der  Raddrehung  des  Duodenums,  diese  Trias  dürfte  es  sein,  die  jedenfalls 
eine  angeborene  Duodenalatresie  oder  -stenose  mit  allen  Nebenbefunden 
restlos  erklärt"  (Anders). 

Neben  den  erwähnten  syngenetischen  Mißbüdungen  der  Gallenwege 
und  des  Pankreas,  die  sich  in  einem  Defekt  der  vorderen  Choledochuswand, 
in  einem  Pankreas  annulare  oder  in  Nebenpankreasanlagen  auswirken, 
finden  sich  bei  den  angeborenen  Duodenalatresien  und  -Stenosen  häufig 
noch  accidentelle  Mißbildungen :  So  sind  manche  Fälle  [Markwald  (252) 
und  Meusburger  (263)]  von  Stenosen  und  Atresien  des  Duodenums  noch  mit 
Defektbildungen  des  Oesophagus  oder  einer  Atresia  ani  und  recti  kombiniert. 
Weiter  werden  erwähnt  ein  Verschluß  des  äußeren  Genitale,  Klumpfüße 
und  die  verschiedensten  Extremitätenmißbildungen. 

Kasuistik  der  angeborenen  Atresien  und  Stenosen  des  Duodenum 
s.  bei  Kreuter  (18),  Forssner  (11),  Kuliga  (226a),  Meusburger  (263), 
Silbermann  (330),  Preisich  (293)  und  Anders  (3,  39,  40). 
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4.  Die  Stenosen  und  Atresien  des  Jejunum  und  Ileum. 

Das  makroskopische  Bild,  unter  dem  die  Stenosen  und  Atresien  des 
Jejunum-Heum  auftreten  können,  ist  außerordentlich  mannigfach  und  im 
Vergleich  zu  dem  des  Duodenums  so  wenig  typisch,  daß  eigentlich  kein  Fall 
dem  anderen  gleicht.  Neben  Fällen,  in  denen  nur  eine  einzige  Stenose  oder 
Atresie  nachzuweisen  ist,  gibt  es  solche  mit  zahlreichen  Lichtungsunter- 
brechungen des  Dünndarms.  So  wurden  von  Fischer  (114)  9  verschiedene 
Stenosen  und  Atresien  im  Jejunum- Ileum  gefunden.  Noch  zahlreicher  sind 
sie  für  gewöhnlich  an  den  Darmrudimenten  bei  Acardiern  und  parasitären 
Doppelbildungen,  bei  denen  der  Darm  durch  dicht  hintereinander  stehende, 
die  ganze  Wand  bis  auf  die  Serosa  durchtrennende  Einschnürungen  in  der 
Art  einer  Perlschnur  in  zahlreiche  kleine,  untereinander  zusammenhängende 
Teilstücke  zerlegt  wird. 

Ebenso  wie  beim  Duodenum  kann  auch  am  Jejunum-Ileum  der  Verschluß 
durch  meist  quergestellte  Membranen  gebildet  werden,  die  für  gewöhnlich 
nur  in  der  Einzahl,  selten  an  mehreren  Stellen  gleichzeitig  angetroffen 
werden.  Die  häufigere,  die  typische  Form  der  Atresien  und  Stenosen  des 
unteren  Dünndarms  wird  aber  dadurch  hervorgerufen,  daß  an  irgend  einer 
Stelle  des  Darmkanals  eine  Schlinge  blind  endet,  und  daß  sich  an  sie  ein 
lumenloser,  dünner,  aber  ziemlich  derber  Strang  ansetzt,  der  die  Verbindung 
mit  dem  distalen  Darmstück  herstellt.  Dieses  atresische  Stück  kann  ver- 
schiedene Länge  haben,  die  Atresie  kann  sich  aber  auch  auf  einen  ganz 
kleinen  Bezirk  beschränken,  so  daß  sich  an  den  proximalen  Bündsack  das 
distale  Stück  direkt  anschließt ;  das  atresische  Stück  kann  aber  auch  mehrere 
Zentimeter  lang  sein.  Hat  der  verbindende  Strang  noch  ein  Lumen,  so  ent- 
steht eine  Stenose.  Praktisch  kommen  jedoch  diese  Fälle  meist  einer  Atresie 
gleich,  da  das  Lumen  außerordentlich  eng  ist,  häufig  ist  es  nur  noch  mikro- 
skopisch nachzuweisen. 

Hinsichtlich  der  Histogenese  der  Stenosen  und  Atresien  des  Jejunum- 
Ileum  möge  auf  die  oben  gegebenen  Abbildungen  von  Forssner  und  das 
dort  Gesagte  hingewiesen  werden. 

Das  Jejunum-Ileum  zeigt  an  3  bevorzugten  Stellen  Stenosen  und 
Atresien:  ziemlich  dicht  hinter  der  Flexura  duodeno-jejunalis  im  oberen 
Jejunum,  im  Bereiche  der  Abgangsstelle  des  Dotterganges  und  dicht  vor  dem 
Eintritt  in  das  Coecum.  Handelt  es  sich  in  diesen  Fällen  um  membranöse 
Verschlüsse,  so  sind  sie  nach  Forssner  auf  eine  Persistenz  der  Epithel- 
occlusion  zurückzuführen. 

Neben  diesem  endogenen  Faktor  spielen  aber  auch  am  Jejunum- 
Ileum  exogene,  mechanische  Faktoren  bei  Entstehung  der  Stenosen  und 
Atresien  eine  bedeutsame  Rolle.  Für  die  im  oberen  Jejunum  und  unteren 
Ileum  dicht  vor  der  Ileocöcalklappe  befindlichen  Atresien  macht  Seisser 
(328)  neuerdings  auf  die  Rolle  einer  unnachgiebigen  Nabelschnurwand 
zur  Zeit  des  physiologischen  Nabelschnurbruchs  aufmerksam.  Ein  weiterer 
mechanischer  Faktor,  auf  den  bereits  oben  für  die  Entstehung  angeborener 
Dünndarmatresien  (s.  Persistenz  des  D.  omphalo-entericus)  an  Hand  eines 
von  Anders  (3)  publizierten  Falles  hingewiesen  wurde,  ist  in  persistenten 
Resten  des  Dotterganges  gegeben.  Die  Rolle  einer  persistenten  A.  omphalo- 
mesenterica  bei  der  Entstehung  einer  angeborenen  Dünndarmatresie  möge 
der  folgende  Fall  von  Anders  (3)  zeigen: 

Angeborene  Atresie  des  Dünndarms  mit  Bildung  zweier  freier 
Blindsäcke  im  Bereich  des  untersten  Ileum. 


Die  Stenosen  und  Atresien  des  Jejunums  und  Ileums.  443 


Anneliese  M.,  geb.  am  30.  IX.  1920,  wird  am  6.  Oktober  1920  in  die  Chirurgische 
Universitätsklinik  Rostock  eingeliefert. 

Anamnese:  Die  Eltern  sind  angeblich  gesund.  Das  Kind  hat  seit  seiner  Geburt  noch 
keinen  Stuhlgang  gehabt.  In  den  letzten  Tagen  starkes  Erbrechen.  Es  wird  vom  Privatarzt 
der  Universitätsklinik  am  8.  Tage  überwiesen.  Seit  der  Aufnahme  Kotbrechen. 

Status :  Der  Säugling  ist  sehr  schwach  entwickelt,  die  Zeichen  der  Reife  sind  vorhanden. 
Herz  und  Lungen  sind  ohne  Befund.  Der  Leib  ist  aufgetrieben  und  prall  gespannt. 
Die  Nabelwunde  ist  noch  nicht  verheilt.  Hernien  sind  nicht  vorhanden.  Anscheinend 
herrscht  starke  Druckempfindlichkeit  im  ganzen  Leib.  Das  Erbrochene  sieht  braun-gelb  aus 
und  riecht  nach  Fäzes.  Bei  der  Rektaluntersuchung  gelangt  man  mit  dem  kleinen  Finger 
etwa  4  cm  in  das  Rectum. 

Diagnose:  Angeborener  Darmverschluß. 

Operation:  Am  6.  Oktober  1920  in  Chloroformnarkose  (Dr.  Schwarz). 

Um  eventuell  einen  Anus  iliacus  anzulegen,  wird  auf  der  linken  Unterbauchseite  ein 
Wechselschnitt  gemacht.  Nach  Eröffnung  des  Peritoneums  entleert  sich  klare,  gelbliche 
Flüssigkeit.  Es  zeigt  sich  eine  stark  geblähte  Dünndarmschlinge  neben  kollabiertem  Darm. 
Das  Colon  descendens  ist  nur  bleistift  dick,  kollabiert  und  leer.  Die  geblähte  Dürmdarm- 
schlinge  wird  hervorgezogen,  sie  ist  stark  aufgetrieben  und  dunkelbraun  rot  verfärbt. 
Unterhalb  dieser  prall  gefüllten  Schlinge  befindet  sich  eine  Einschnürung  von  etwa  %  cm 
Länge.  An  dieser  Stelle  scheint  eine  völlige  Atresie  zu  bestehen.  Die  darauffolgenden 
Dünndarmschlingen  sind  leer  und  nur  bleistiftdick  Aus  der  aufgetriebenen  Darmschlinge 
wird  mit  einem  Troicart  der  Darminhalt  entleert,  der  aus  brauner,  stark  stinkender  Flüssig- 
keit besteht.  Die  Punktionsstelle  wird  durch  Tabakbeutelnaht  und  darüber  gelegter  Serosa- 
naht  verschlossen.  Sodann  wird  eine  Enteroanastomose  zwischen  der  geblähten  und  kolla- 
bierten Schlinge  in  der  Umgebung  der  Atresie  angelegt.  Beim  Versuch,  das  atretische 
Darmstück  zu  resezieren,  reißt  bei  Einstechung  des  Mesenteriums  die  Atresiestelle  durch; 
der  Darm  wird  hier  unterbunden  und  die  seitliche  Anastomose  gemacht.  Im  äußerst  zarten 
Darmgewebe  gestaltet  sich  die  Naht  sehr  schwierig.  Mucoso-Serosanaht,  Naht  des  Peri- 
toneums. Bauchdeckennaht,  Hautnaht.  Verband.  Am  Abend  ist  das  Kind  sehr  schwach. 
Temperatur  34°,  Radialispuls  nicht  fühlbar.  Am  7.  Oktober  1920  Exitus. 

Die  Leiche  wird  zur  Sektion  nicht  freigegeben,  sondern  lediglich  die 
Besichtigung  der  Bauchhöhle  von  der  Operationswunde  aus  gestattet.  Es 
zeigt  sich  der  Zustand  nach  Anastomosenbildung  in  einer  unteren  Dünndarm- 
schlinge, etwa  3 — 4  cm  von  der  BAUHiNschen  Klappe  wegen  totaler  Oblite- 
ration  eines  etwa  1  cm  langen  Dünndarmabschnittes  in  dieser  Gegend.  Starke 
Blähung  des  Darms  in  der  zuführenden,  völliger  Kollaps  der  abführenden 
Darmschlingen.  An  dem  Blindsack  der  zuführenden  Schlinge  inseriert 
exzentrisch  und  frei  in  die  Bauchhöhle  ragend  ein  etwa  1,5  cm  langer 
bindegewebiger  Strang;  er  wird  zwecks  histologischer  Untersuchung  abge- 
trennt und  in  einer  Längsserie  von  30  Schnitten  zu  8  \x  geschnitten  und  mit 
Häm.  Eosin  und  van  Gieson  gefärbt. 

Die  Durchsicht  der  Serie  ergibt,  daß  es  sich  um  einen  Strang  von  3  mm 
Dicke  handelt,  an  dessen  einem  freien  Rande  geringe  Reste  des  Mesenteriums 
nachweisbar  sind.  Trotz  genauer  Durchsicht  sind  nirgends  ein  Darmlumen 
oder  Reste  der  Darmepithelien  nachweisbar,  desgleichen  gelingt  es  nicht, 
irgendwelche  lymphatischen  Apparate  der  Darmschleimhaut  nachzuweisen. 
Der  untersuchte  Strang  besteht  aus  glatter  Muskulatur  und  Bindegewebe, 
das  etwas  ödematös  erscheint  und  vereinzelt  Rundzelleninfiltrate  aufweist. 
Durch  die  ganze  Länge  des  Präparates  zieht  ein  größeres  Gefäß,  das 
eine  große  Menge  von  roten  Blutkörperchen  enthält  und  in  dem  blinden 
Strang  stellenweise  mehr  zentral,  stellenweise  mehr  oberflächlich  liegt. 
Seine  Längs-  und  Ringmuskulatur  ist  deutlich  ausgeprägt,  der  Reichtum 
an  Muskelfasern  macht  es  höchst  wahrscheinlich,  daß  es  sich  um  ein  arteri- 
elles Gefäß  handelt.  Fast  rechtwicklig  auf  dieses  Hauptgefäß  zieht  ein  sehr 
viel  schmäleres  Gefäß,  das,  im  Mesenterium  verlaufend,  sich  bis  dicht  an  das 
Hauptgefäß  heranbegibt,  um  dann  hier  ganz  scharf  im  rechten  Winkel 
umzubiegen,  eine  Strecke  weit  mit  dem  Hauptgefäß  innerhalb  des  Stranges 
parallel  zu  laufen  und  dann  in  der  Höhe  des  freien  Endes  des  Präparates 
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in  das  Hauptgefäß  sich  einzusenken.  Vom  Mesenterium  sind  an  einzelnen 
Schnitten  geringe  Reste  nachweisbar.  Entzündliche  Veränderungen  im 
Bereich  der  Serosa  sind  nirgends  zu  finden,  jedoch  erscheint  auffällig,  daß 
an  dem  einen  Ende  der  bindegewebige  Strang  mehrere  hintereinander 
liegende  Einkerbungen  zeigt,  für  die  sich  anatomisch  keine  eindeutige  Er- 
klärung finden  läßt,  und  durch  die  dieser  Abschnitt  eine  gewisse  Aehnlichkeit 
mit  einer  Perlenschnur  erhält. 

Die  ätiologische  Deutung  dieses  Falles  begegnet  zunächst  anschei- 
nend Schwierigkeiten:  Leider  gibt  der  Operationsbericht  keine  genaue 
Schilderung  der  Verlaufsrichtung  und  der  sonstigen  Beziehungen  des 
Stranges  zu  den  beiden  blind  endigenden  Abschnitten  des  Ileum,  andererseits 
war  durch  die  Operation  und  ihre  Folgen  das  ursprüngliche  Bild  so  getrübt, 
daß  man  auf  Vermutungen  angewiesen  ist. 

Durch  die  mikroskopische  Untersuchung  des  an  dem  proximalen  blind 
endigenden  und  exzentrisch  sich  ansetzeneden  Stranges  ist  erwiesen,  daß 
den  ganzen  Strang  der  Länge  nach  ein  großkalibriges  arterielles 

Gefäß  durchzieht,  das  sich  in  das  Mesente- 
rium fortsetzt.  Der  topographische  Sitz  der 
Atresie  in  der  Gegend  des  ehemaligen  Duct. 
omphalo-entericus  macht  es  im  höchsten 
Grade  wahrscheinlich,  daß  es  sich  um  eine 
persistierende  Art.  omphal o-mesente- 
rica  handelt,  die  die  Kontinuitätsunter- 
brechung des  Ileum  bedingt  hat,  an  ihrer  In- 
sertion am  Nabel  abgerissen  und  sich  sekun- 
där in  die  Lücke  zwischen  beide  blind 
endigende  Ileumabschnitte  gelegt  hat.  Durch 
Verklebung  mit  dem  distalen  Ileumstück 
wurde  der  Anschein  erweckt,  als  wenn  dieser 
Strang  die  primäre,  direkte  Verbindung 
zwischen  beiden  Darmabschnitten  herstellte. 

Wie  bereits  oben  erwähnt,  können  die 
das  Ende  eines  MECKELschen  Divertikels 
häufig  bildenden  derben  Stränge  auch  noch 
später  am  Darm  an  einer  beliebigen  Stelle 
eine  Stenose  oder  Atresie  des  Jejunum-Ueum 
hervorrufen,  deren  Sitz  von  der  Fixationsstelle  des  Stranges  und  der  Beweg- 
lichkeit der  in  Frage  kommenden  Schlinge  abhängt.  So  entstehen  gerade 
in  diesen  Fällen  Bilder  und  Befunde  bei  der  Sektion,  deren  Klarstellung  in 
mechanischer  Richtung  große  Schwierigkeiten  bereiten  kann.  Einen  ein- 
fachen Fall  stellt  in  dieser  Richtung  Fig.  45  nach  Heiberg  (168)  dar. 

Mit  derartigen  aus  dem  Dottergang  hervorgehenden  Strangbildungen 
dürfen  diejenigen  nicht  verwechselt  werden,  die  einer  genuinen  fetalen  Peri- 
tonitis ihre  Entstehung  verdanken.  Wie  bereits  oben  bemerkt,  spielt  die 
fetale  Peritonitis  bei  der  Entstehung  angeborener  Stenosen  und  Atresien 
des  Jejunum-Tleum  zweifellos  nur  eine  untergeordnete  Rolle.  Daß  sie  aber 
tatsächlich,  wenn  auch  in  sehr  seltenen  Fällen,  primär  vorkommt,  möge  der 
folgende  Fall  von  Anders  (3)  beweisen: 

Stanislaus  K.,  geb.  26.  VIII.  1914,  gestorben  25.  XI.  1914. 

Aus  der  Krankengeschichte  der  Rostocker  Universitätskinderklinik  entnehme  ich 
folgende  Daten:  Hochgradig  verwahrlostes,  atrophisches  Kind.  Intertrigo  am  Gesäß  und 
Hoden.  Ulcus  in  der  Nabelgegend.  Abdomen  aufgetrieben.  Lungen  und  Herz  ohne  Befund. 
Milz  und  Leber  nicht  vergrößert.  Während  des  Aufenthaltes  in  der  Klinik  abendliche  Tem- 


Fig.  45.  Stenose  des  Ileum 
durch  Knotenbildung  eines  per- 
sistenten Restes  des  Dotterganges. 
(Nach  Heiberg  168.) 
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peraturen  von  37 — 38°.  Unter  dauernd  zunehmender  Auftreibung  des  Leibes  und  alige- 
meiner Abmagerung  erfolgt  der  Exitus. 

Die  Sektion  der  Brusthöhle  ergab  in  beiden  Unterlappen  broncho-pneumonische 
Herde.   In  der  Bauchhöhle  wurde  folgender  Befund  erhoben: 

Das  Ileum  ist  ungefähr  in  der  Mitte  (siehe  Fig.  46)  von  einem  derben  bindegewebigen 
Strang  umgeben,  der  das  Darmrohr  fast  völlig  stranguliert.  Am  freien  Rande  zeigt  dieser 
Strang  eine  knopfartige  Verdickung,  von  der  V-förmig  zwei  gleich  lange  derbe,  bindegewebige 
Stränge  abgehen,  die  sich  am  Mesenterium  ansetzen.  In  der  Nachbarschaft  finden  sich  derbe 
peritonitische  Stränge  als  Verbindung  benachbarter  Abschnitte  des  Mesenteriums. 

Die  übrigen  Organe  der  Bauchhöhle  zeigen  regelrechten  Befund.  Nir- 
gends findet  sich  ein  Anhaltspunkt  für  das  Bestehen  einer  primären  Atresie 
bzw.  Stenose  des  Darms. 

Epikrise:  Daß  im  vorliegenden  Fall  die  Kontinuitätsunterbrechung 
des  Dünndarms  sich  infolge  einer  primären,  chronisch  verlaufenden 
Peritonitis  langsam  entwickelt  hat,  dafür  spricht  zunächst  der  klinische 
Verlauf:  Hätte  bereits  bei  der  Geburt  des  Kindes  an  irgendeiner  Stelle  des 
Darmrohres  eine  Atresie  bestanden,  so  wäre  das  Kind,  wie  es  in  derartigen 
Fällen  immer  zu  sein  pflegt,  im  Laufe  von  wenigen  Tagen  zugrunde  ge- 
gangen. Somit  muß  der  Darm  noch 
durchgängig  gewesen  sein,  oder  es  hat 
eine  relative  Stenose  bestanden, 
die  aber  durch  die  Peristaltik  über- 
wunden wurde.  Wie  bei  der  schlei- 
chenden adhäsiven  Peritonitis  des  Er- 
wachsenen, bildeten  sich  auch  in 
diesem  Falle  die  bindegewebigen 
Stränge  langsam  aus ;  mit  ihrer  lang- 
sam fortschreitenden  Ausdifferenzie- 
rung zu  schrumpfendem  Narben- 
gewebe machten  sie  erst  spät  und 
langsam  zunehmend  ihre  strangu- 
lierende Wirkung  geltend,  bis  der 
um  das  Darmrohr  geschürzte  Knoten 
völlig  zugezogen  war. 

Fälle,  wie  der  vorliegende, 
dem  sich  aus  der  Literatur  [s.  bei 
Kreuter  (87),  Kuliga  (90)  und  An- 
ders (5,  6)]  noch  mehrere  an  die  Seite 
stellen  ließen,  beweisen,  daß  ange- 
borene Atresien  des  Dünndarms  auf  dem  Boden  einer  fetalen  Peri- 
tonitis adhaesiva  unbekannter  Aetiologie  •  entstehen  können. 

Zusammenfassend  läßt  sich  demnach  hinsichtlich  der  Genese  der  ange- 
borenen Stenosen  und  Atresien  des  Jejunum-Heum  sagen,  daß  für  sie  ganz 
besonders  der  Satz  gilt,  daß  sie  einer  Vielheit  von  Faktoren  ihre  Entstehung 
verdanken  können:  Für  die  membranösen  Verschlüsse  kommt  die  Persistenz 
der  Epithelocclusion  in  Frage,  als  ätiologische  Faktoren  mechanischer  Art 
spielen  die  Beste  des  Dotterganges,  pathologische  Zustände  in  der  Wand 
der  Nabelschnur,  sowie  fetale  Peritonitiden  und  ihre  Folgezustände  eine 
bedeutsame  Bolle. 

Die  klinische  Bedeutung  der  angeborenen  Atresien  und  Stenosen  ist, 
da  es  sich  um  meist  lebensunfähige  Früchte  handelt,  nicht  groß.  Die  von 
chirurgischer  Seite  meist  spät  vorgenommenen  Versuche,  die  Atresie  operativ 
anzugehen,  sind  bei  der  bereits  meist  schon  bestehenden  Peritonitis  bis  auf 
ganz  wenige  Fälle  erfolglos  verlaufen. 


Fig.  46.  Fetale  Peritonitis  als  Ur- 
sache von  Dünndarmatresien.  (Path.  Inst. 
Rostock.) 
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Kasuistik  der  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Dünndarms 
siehe  bei  Forssner  (11),  Kreuter  (18),  Kuliga  (226  a),  Cichanowski  und 
Glinski  (89)  und  Anders  (3,  39,  40). 

5.  Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Colon  und  Rectum. 

Die  angeborenen  Stenosen  und  Atresien  des  Colon  treten  zahlenmäßig 
gegen  die  eben  besprochenen  Verschließungen  des  Dünndarms  sehr  erheblich 
zurück.  Wie  dort  finden  sich  auch  hier  neben  membranösen  Verschlüssen 

atretische  Partien  von  der  gleichen  Be- 
schaffenheit, so  daß  auf  das  dort  Ge- 
sagte verwiesen  sei. 

Nach  Birnbaum  (67)  zeigt  das  Colon 
Stenosen  und  Atresien  meist  im  Bereiche 
der  Flexura  sigmoidea.  Nach  Kirmis- 
son  (zit.  nach  Broman  9)  treten  sie 
außerdem  im  mittleren  Drittel  des  Dick- 
darms auf.  Sternberg  (340)  bildet  eine 
komplette  Atresie  am  Uebergange  des 
Coecums  in  das  Colon  descendens  ab. 

Derartige  Colonatresien  stellen  sel- 
tene Befunde  dar,  wie  aus  der  Zusam- 
menstellung von  Leichtenstern  (234) 
hervorgeht,  der  feststellt,  daß  auf  375 
Mastdarmatresien  10  Atresien  des  Colon 
und  74  des  Dünndarms  entfielen. 

Haben  somit  die  Colonatresien  und 
-Stenosen  keine  besondere  theoretische 
und  praktische  Bedeutung,  so  ist  dies  in 
umso  höherem  Maße  von  den  Stenosen 
und  Atresien  des  Rectum  und  des  Anus 
zu  sagen,  von  denen  schon  gelegentlich 
der  Besprechung  der  Kloakenmißbildungen  oben  die  Rede  war.  Ferner 
wurde  an  anderer  Stelle  darauf  hingewiesen,  daß  die  Atresia  ani  und  recti 
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Fig.  47  b. 

häufig  als  akzidentelle  Mißbildung  bei  Stenosen  und  Atresien  des  Vorder- 
oder Mitteldarmes  gleichzeitig  zur  Beobachtung  gelangt. 

Die  Atresia  ani,  eine  nicht  allzu  selten  vorkommende  Mißbildung  — 
Sternberg  (340)  sah  unter  647  Kindersektionen  5  Fälle  von  Atresia  ani  — 
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war  bereits  Paul  von  Aegina  (um  650  n.  Chr.)  bekannt,  er  schreibt:  „Pueris 
recens  natis  anus  ex  natura  aliquando  imperforatus  experitur,  eo  quod 
•membrana  est  obstructa." 

Das  makroskopische  Bild  der  Atresia  ani  ist  dadurch  gekenn- 
zeichnet, daß  der  von  den  Eltern  meist  erst  nach  einigen  Tagen  beobachtete 

Afterverschluß  durch  eine  Mem- 
bran von  wechselnder  Stärke  be- 
dingt ist.  In  manchen  Fällen 
wölbt  sich  die  Membran  durch  das 


Fig.  47  c.  Fig.  47  d. 

Fig.  47a — d.  Atresia  ani.  (a.  c.  d.  Path.  Inst.  Freiburg;  b.  nach  Broman  9.) 

von  oben  herabdrückende Meconium  deutlich  vor;  das  durchscheinende  Kinds- 
pech verleiht  ihr  eine  grünliche  Farbe.  Häufig  reißt  die  Membran  spontan 
ein,  ist  sie  dicker  und  fester,  ist 
ein  chirurgischer  Eingriff  erforder- 
lich (s.  Fig.  47  c— d).  Im  Gegen- 
satz zu  diesen  Fällen  mit  deutlich 
ausgebildeter  Aftergrube  stehen 
die,  wo  diese  völlig  fehlt  und  nichts 
die  Stelle  des  Anus  andeutet  (Fig. 
46  a).  In  manchen  Fällen  findet  sich 
in  der  Regio  analis  eine  kleine  rund- 
liche Verziehung  am  Ende  der 
Raphe  perinei  (s.  Fig.  47  b). 

Hinsichtlich  der  Erklärung  der 
formalen  Genese  des  als  Atre- 
sia simplex  bezeichneten  mem- 
branösen  Verschlusses  des  Afters  er- 
geben sich  keine  Schwierigkeiten: 
Es  handelt  sich  um  die  Persistenz 

der  Analmembran,  die  normaler-  .  Fig.  48.  Partielle  bandartige  Persistenz 
weise  beim  30  mm  langen  Embryo  &  ÄJV  Ä 
spontan    einreißt.     Ob    es    sich    gische  Klinik  Graz.) 
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hierbei  um  eine  reine  Hemmungsmißbildung  handelt,  ist  noch  umstritten, 
die  Rolle,  die  die  Kloakenmembran  bei  der  Entstehimg  einer  Atresia  ani 
im  Sinne  einer  Verschiebung  nach  vorn  spielt,  wird  verschieden  beurteilt. 

Neben  Persistenz  der  ganzen  Analmembran  gibt  es  sehr  seltene  Fälle, 
in  denen  der  normal  gebildete  Anus  von  einer  schmalen  Membran  annähernd 
in  der  Mitte  durchzogen  wird  (s.  Fig.  48).  Im  Gegensatz  zu  dem  bei  der 
echten  Verdoppelung  des  Enddarms  erwähnten  echten  „Anus  duplex" 
könnte  man  diese  Fälle  als  „Anus  bipartitus"  bezeichnen. 

Die  Fälle  von  Atresia  ani,  in  denen  der  Verschluß  durch  eine  derbe 
bindegewebige  Membran  von  wechselnder  Stärke  bedingt  ist,  leiten  zu  der 
Atresia  recti  über,  bei  der  es  sich  um  einen  Defekt  meist  der  distalen  Teile 
des  Rectums  handelt,  so  daß  es  in  verschiedener  Höhe  über  der  regelrecht 
angelegten  analen  Grube  blind  endigt.  In  diesen  Fällen  zieht  vom  blinden, 
durch  angehäuftes  Meconium  meist  ampullenartig  erweiterten  Ende  des 
Enddarms  ein  präparatorisch  leicht  darstellbarer  bindegewebiger  Strang 
zur  Analgrube,  der  einerseits  dem  hier  operativ  eingehenden  Chirurgen  den 
Weg  weist,  andererseits  ein  Beweis  dafür  ist,  daß  das  Rectum  einmal  regelrecht 
angelegt  war,  aber  aus  irgendeinem  Grunde  nicht  zur  Weiterentwicklung 
kam.  Genetisch  kommt  hier  eine  Persistenz  der  Epithelocclusion  mit  se- 
kundärer mesenchymaler  Durchwachsung  analog  wie  beim  Duodenum  in 
Frage.  Ebenfalls  kann  eine  in  dorsaler  Richtung  erfolgende  Wachstums- 
deviation des  Septum  urorectale  ein  nicht  existenzfähiges  Rectum  bedingen, 
das  dann  einer  sekundären  Atrophie  anheimfällt. 

Von  Atresia  ani  et  recti  spricht  man  in  den  Fällen  von  Blind- 
endigung  des  Rectums  und  fehlender  Analgrube. 

Ueber  die  Genese  der  Atresia  ani  liegen  neuere,  unter  entwicklungs- 
mechanischen Gesichtspunkten  angestellte  Untersuchungen  von  Anders 
(1 — 2)  vor.  Da  die  in  Frage  kommenden  Ergebnisse  eine  gewisse  praktische 
Bedeutung  für  die  chirurgische  Behandlung  der  Atresia  ani  et  recti  haben, 
seien  sie  hier  kurz  erwähnt: 

Auf  Grund  seiner  Untersuchungen  an  Kloakenmißbildungen  und  Acardiern  stellte 
Anders  fest,  daß  eine  ektodermale  Analgrube  regelmäßig  dann  fehlt,  wenn  eine  hoch 
heraufreichende  Atresia  recti  vorhanden  ist  oder  wenn  der  Enddarm  in  die  Kloake  einmündet. 
Aus  diesen  gesetzmäßig  zu  erhebenden  Befunden  schloß  Anders,  daß  das  Entoderm  auf  das 
Ektoderm  der  Regio  analis  normalerweise  einen  positiv  chemotaktischen  Reiz  ausübt, 
unter  dem  es  sich  unter  Bildung  der  Aftergrube  einstülpt.  Ist  diese  nicht  vorhanden, 
so  konnte  demnach  das  Ektoderm  diesen  seinen  Einfluß  auf  das  Ektoderm  nicht  ausüben, 
d.  h.  bei  fehlender  Analgrube  ist  bei  operativer  Eröffnung  des  Perineums  nicht  damit  zu 
rechnen,  alsbald  auf  das  blind  endigende  Rectum  zu  stoßen.  Seine  Befunde  faßt  Anders 
folgendermaßen  zusammen : 

„1.  Ist  bei  einer  Atresia  ani  eine  deutliche  ektodermale  Einstülpung  als  Aftergrube 
erkennbar,  so  findet  sich  ihr  gegenüber  in  relativ  geringer  Entfernung  das  blind  endigende 
Rectum.  Es  wird  also  mit  größter  Wahrscheinlichkeit  ein  operativer  Eingriff  von  Erfolg 
gekrönt  sein. 

2.  Findet  sich  dagegen  in  der  Regio  analis  keine  Andeutung  eines  Anus,  so  liegt  der 
Enddarm  soweit  von  der  Analgegend  entfernt,  daß  hier  eine  Operation  aus  technischen 
Gründen  keine  Aussicht  auf  Erfolg  bietet,  also  zu  unterbleiben  hat." 

Diesen  Fällen  von  Atresia  recti,  die  also  den  Charakter  einer  Hemmungs 
mißbildung  tragen,  sind  die  Fälle  gegenüberzustehen,  in  denen  das  Rectum 
als  solches  niemals  regelrecht  angelegt  war,  d.  h.  bei  den  Fällen  mit  per- 
sistenter Kloake.  Es  ergeben  sich  dementsprechend  für  die  Atresia  recti 
folgende  Entstehungsmöglichkeiten: 

1.  Das  normal  angelegte  Rectum  erfährt  infolge  der  Persistenz  der 
Epithelocclusion  einen  Dauerverschluß  und  bildet  sich  in  einen  zur  Anal- 
grube ziehenden  bindegewebigen  Strang  um.  In  diesen  Fällen  ist  eine  Anal- 
grube vorhanden. 
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2.  Durch  die  nicht  stattgehabte  Aufteilung  der  Kloake  ist  die  Aus- 
bildung eines  Rectum  unterblieben,  in  diesen  Fällen  fehlt  die  Analgrube. 

3.  Eine  durch  dorsale  Wachstumsdeviation  des  Septum  urorectale 
quantitativ  gestörte  Aufteilung  der  Kloake  bedingt  ein  nicht  existenzfähiges, 
sich  bald  zurückbildendes  Rectum.  Die  Analgrube  kann  in  diesen  Fällen 
vorhanden  sein  oder  fehlen. 

In  den  Fällen  von  persistierender  Kloake  mündet  der  Enddarm  in  einen 
gemeinsamen  Hohlraum,  es  entsteht  die  „Atresia  ani  sinus  urogenitalis" : 
Beim  männlichen  Individuum  kommt  mit  weiterer  Ausdifferenzierung  die 
Analmündung  aus  entwicklungsgeschichtlichen  Gründen  in  die  Harnröhre 
„Atresia  ani  urethralis",  beim  weiblichen  in  das  Bereich  des  Vestibulum 
„Atresia  ani  vestibularis"  zu  liegen.  Verschmelzungen  oder  sekundäre 
Einbrüche  des  Enddarms  in  die  MÜLLERschen  Gänge  führen  beim  weiblichen 


Fig.  49.  Schematische  Darstellung  der  Entwicklungsstörungen  im  Gebiete  der  Anal- 
region.  (Nach  Retterer  aus  Marchand:   „Mißbildungen",  in  der  Realenzyklopädie. 


Geschlecht  zur  Kommunikation  mit  Scheide  oder  Uterus,  es  entsteht  die 
„Atresia  ani  vaginalis"  und  „uterina".  Die  beim  weiblichen  Geschlecht 
sehr  seltene  „Atresia  ani  vesicalis"  bedingt  stets  schwere  Hemmungsmiß- 
bildungen der  MÜLLERschen  Gänge. 

Im  Gegensatz  zu  diesen  Formen  der  Atresia  ani  sind  die  Fälle  als  sehr 
selten  zu  bezeichnen,  in  denen  infolge  Störungen  der  Kloakenmembran- 
bildung  der  Enddarm  am  Perineum,  Scrotum,  an  der  Wurzel  des  Penis  oder 
seiner  Spitze  ausmündet  (Atresia  ani  perinealis,  scrotalis,  suburethralis). 
(Lit.  bei  Sternberg  339.) 

Da  die  bei  diesen  verschiedenen  Formen  der  Atresia  ani  bei.  der  Sektion 
gefundenen  topographischen  Verhältnisse  nur  sehr  schwer  in  übersichtlicher 
Form  photographisch  wiederzugeben  sind,  möge  auf  die  Abbildung  von 
Originalpräparaten  verzichtet  und  die  verschiedenen  Möglichkeiten  in 
folgenden  Schemata  dargestellt  werden:  s.  Fig.  49  und  50. 

Ueber  die  Atresia  ani  et  recti  liegt  eine  große  Literatur  vor  bei 
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Dienst  (95),  Sternberg  (339),  Leichtenstern  (234),  Stieda  (342)  und 
Anders  (1,  2,  3,  39,  40). 


Fig.  49.  Schematische  Darstellung  an  verschiedenen 
Formen  der  Atresia  ani.  Nach  Stieda  (342.)  a.  Atresia  ani 
simplex.  b.  Atresia  recti  simplex.  c.  Atresia  ani  et  recti. 
d.  Atresia  ani  nrethralis.  e.  Atresia  ani  vesicalis.  f.  Atresia 
ani  perinealis.  g.  Atresia  ani  scrotalis.  h.  Atresia  ani  sub- 
urethralis,  i.  Atresia  ani  vaginalis,  k.  Atresia  ani  vesti- 
bularis. 


Die  Divertikel  des  Pharynx. 
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VI.  Angeborene  Erweiterungen  und  Divertikel  des  Darms. 

1.  Die  Divertikel  des  Pharynx 

sind  als  Pulsionsdivertikel  scharf  von  den  oben  besprochenen  soge- 
nannten „seitlichen  Pharynxdivertikeln"  zu  trennen.  Stellen  diese  eine  Hem- 
mungsmißbildung im  Sinne  der  Persistenz  des  proximalen  Abschnittes  der 
4.  Kiementasche  dar,  und  sind  sie  dementsprechend  in  den  seitlichen 
Wandabschnitten  des  Pharynx  lokalisiert,  so  finden  sich  die  sogenannten  Pul- 
sionsdivertikel an  der  Hinter  wand  des  Pharynx,  und  zwar  dicht  oberhalb 
des  Oesophagusmundes.  Sie  sind  insofern  als  Mißbildungen  hier  zu  nennen, 
als  ihre  mediane  oder  fast  mediane  Lage  auf  lückenförmige  Defekte  in  der 


a  b 
Fig.  51  a  und  b.  Pulsionsdivertikel  des  Oesophagus.  (Path.  Inst.  Freiburg.) 


Pharynxmuskulatur,  und  zwar  im  M.  constrictor  phar.  inf.  zurückgeführt 
wird,  ähnlich  wie  es  für  die  Pulsionsdivertikel  des  Oesophagus  (s.  u.)  ge- 
schieht. Derartige  Pharynxdivertikel  verdanken  also  primär  einer  kongeni- 
talen Prädisposition  der  Wand  ihre  Entstehung,  sie  erfahren  im  Laufe  der 
Zeit  durch  Stagnation  von  Speiseteilen  eine  zunehmende  Vergrößerung 
und  Ausdehnung  [Schoening  (319)].  Die  Pulsionsdivertikel  des  Pharynx 
[Lit.  bei  v.  Kostanecki  (220)]  können  verschiedene  Größe  haben,  von  klein- 
haselnußgroßen  Ausstülpungen  finden  sich  alle  Uebergänge  bis  zu  mehrere 
Zentimeter  langen  birnen-  oder  kolbenförmigen  Säcken,  die  sich  parallel  mit 
dem  Oesophagus  in  dem  retropharyngealen,  bzw.  retroösophagealen  Gewebe 
nach  unten  erstrecken  (s.  Fig.  51  au.  b);  kommt  es  am  Boden  des  Divertikels 
durch  die  stagnierten  Speisereste  zu  einer  Ulceration,  so  entsteht  im  Anschluß 
an  die  Perforation  leicht  die  bedrohliche  retropharyngeale  Phlegmone.  Das 
männliche  Geschlecht  ist  häufiger  befallen,  als  das  weibliche,  bei  beiden  Ge- 
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schlechtem  ist  es  das  5.  Jahrzehnt,  in  dem  die  Pulsionsdivertikel  des 
Pharynx  am  häufigsten  beobachtet  werden. 

2.  Die  Divertikel  des  Oesophagus. 

nehmen  insofern  eine  umstrittene  Stellung  ein,  als  die  Mehrzahl  der  Autoren 
in  ihnen  erworbene  Zustände  sieht,  während  sie  von  einigen  anderen  als 
zu  den  Mißbildungen  gehörig  gerechnet  werden.  Aus  diesem  Grunde  müssen 
sie  hier  Erwähnung  finden. 

In  Frage  kommen  in  erster  Linie  die  von  Zenker  (283)  (1878)  zum  ersten 
Male  eingehend  beschriebenen  sogenannten  „Traktionsdivertikel"  des 
Oesophagus,  für  die  man,  wie  schon  der  Name  besagt,  als  Ursache  eine 
narbige  Schrumpfung  entzündlicher  Verwachsungen  beschuldigt,  die  sich 
von  den  Bifurkationslymphdrüsen  in  der  Richtung  auf  die  Oesophagus- 
wand  erstrecken  [Lit.  bei  Stark  (336),  Riebold  (302 — 303),  Hausmann  (163) 
und  Brosch  (78—79)]. 

Die  Traktionsdivertikel  des  Oesophagus  liegen  meist  an  der  ventralen, 
seltener  im  Bereich  der  seitlichen  Wand  der  Speiseröhre  —  rechts  häufiger 
als  links  —  in  Höhe  der  Bifurkation,  sie  kommen  aber  auch  an  allen  anderen 
Stellen  des  Oesophagus  vor.  So  fand  Riebold  unter  35  Fällen  das  Divertikel 
4mal  5 — 6  cm  oberhalb  der  Bifurkation.  in  einem  weiteren  Falle  10  cm 
unter  der  Bifurkation,  in  einem  anderen  Falle  an  der  Hinterwand  des  Oeso- 
phagus. Für  gewöhnlich  treten  die  Traktionsdivertikel  in  der  Einzahl  auf, 
nach  Stark  (336),  der  210  Fälle  hinsichtlich  der  topographischen  Lage  des 
Divertikels  untersuchte,  fanden  sich  in 

135  Fällen   —   1  Divertikel 

2  ,»  2  „ 

3  i)  3  ,, 
3  -  4  „ 
1  Fall      —  5 

Nach  Riebold,  der  35  Fälle  untersuchte,  fanden  sich  in 
12  Fällen   —   1  Divertikel 
7     j>       —   2  „ 
1  Fall      —  4 

1    Q 

±11  °  11 

Für  gewöhnlich  haben  die  Traktionsdivertikel  eine  charakteristische 
Trichterform.  Die  Tiefe  des  Trichters  schwankt  von  einigen  Millimetern 
bis  mehr  als  1  cm.  Von  eben  sichtbaren  Einziehungen  finden  sich  alle  Ueber- 
gänge  bis  zum  tiefen  Trichter,  an  den  sich  ein  bis  zu  einer  Bifurkationsdrüse 
ziehender  bindegewebiger  Strang  ansetzt  (s.  Fig.  52).  Die  Achse  des  Diver- 
tikels ist  meist  schräg  nach  oben  gerichtet,  seine  Mündung  im  Oesophagus 
kreisrund,  schlitzartig,  längsoval,  queroval  oder  halbmondförmig. 

Was  den  histologischen  Aufbau  der  Divertikelwand  betrifft,  so  kann 
sie  aus  allen  Schichten  der  Oesophaguswand  bestehen,  meist  zeigt  die  Musku- 
latur Defekte.  Es  finden  sich  alle  Uebergänge  von  Divertikeln  mit  voll- 
ständiger Muscularis  bis  zu  denen  ohne  Muscularis.  Im  Trichter  des  Diver- 
tikels ist  die  Sclileimhaut  meist  strahlig  gefaltet,  oft  schwärzlich  pigmentiert, 
derb  und  manchmal  frisch  ulzeriert. 

Traktionsdivertikel  sind  sehr  häufig  zu  erhebende  Befunde,  sie  kommen 
fast  ausschließlich  bei  Erwachsenen  vor.   So  fand  Tiedemann  (350)  bei 

402  Sektionen  von  Erwachsenen  —  12  mal  1  Divertikel  =  3  % 

231        „        „    Kindern        —   2   „  1        „  =0,85% 
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und  Riebold  bei 

430  Sektionen  von  Erwachsenen  —  15  mal  1  Divertikel  =  3,5  %  • 
über400        „        „    Kindern  0    „  „       =  0  ,, 

Hinsichtlieh  der  Genese  derartiger  Oesophagusdivertikel  vertrat  Rib- 
bert  (300)  immer  wieder  den  Standpunkt,  daß  diese  Divertikel  dysonto- 
genetischen  Ursprungs  seien;  er  betonte,  daß  nur  graduelle  Unterschiede 
zwischen  den  angeborenen  Oesophago-Trachealfisteln  und  den  ventralen 
Oesophagusdivertikeln  beständen:  an  der  Stelle,  an  der  bei  Fällen  höheren 
Grades  die  Fistelbildung  statthat,  liegt  nach  Ribbert  eine  mangelhafte 
Ausbildung  der  Oesophaguswand  vor,  sie  ist  die  Vorbedingung  für  das 
Auftreten  des  Divertikels. 


a  b 
Fig.  52.   Tractionsdivertikel  des  Oesophagus.   (Path.  Inst.,  Freiburg.) 


Von  embryologischer  Seite  sind  derartige  hypothetische  Wanddefekte 
nicht  bestätigt  worden,  der  von  Happich  (161)  für  die  ganze  Länge  des 
Oesophagus  bis  zur  Bifurkation  geführte  Nachweis  einer  relativen  Schwäche 
der  ventralen  Muskelschicht  kann  die  Entstehung  eines  Divertikels  in  diesem 
Bereich  naturgemäß  nicht  erklären,  ebenso  fragt  es  sich,  ob  die  von  Happich 
bei  3 — 4  Monate  alten  Feten  gefundenen,  auf  kleine  Bezirke  beschränkten 
Unterbrechungen  der  Muskulatur  als  begünstigender  Faktor  in  Frage 
kommen.  Nach  F.  T.  Lewis  (20)  ist  „es  wahrscheinlich,  daß  die  Muskel- 
schichten, welche  in  Stadien  von  9 — 12  mm  entstehen,  an  den  Stellen  der 
früheren  Trennung  (von  Trachea  und  Oesophagus),  keine  lokalen  Defekte 
zeigen  werden,  wenn  diese  im  Stadium  von  4 — 5  mm  sich  in  normaler  Weise 
vollzogen  hat.  Abgesehen  von  primären  epithelialen  Divertikeln  sind  die 
Divertikel  wahrscheinlich  nicht  angeboren." 

Schon  bald  nach  dem  Erscheinen  der  RTBBERTschen  Arbeiten  nahmen  zahl- 
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reiche  Autoren  gegen  die  RiBBERTsche  Annahme  Stellung  [Hausmann  (163), 
Bbvermann  (63),  Riebold  (302 — 303),  Brosch  (78),  u.  a,].  Uebereinstimmend 
kommen  diese  Autoren  zu  dem  Schluß,  daß  es  sich  bei  den  Traktionsdiver- 
tikeln  des  Oesophagus  um  erworbene  Zustände  handelt.  Nach  Riebold 
beruht  die  natürliche  Disposition  der  Speiseröhre  zu  Divertikelbildung  weder 
auf  anormalen  Bildungsvorgängen,  noch  auf  kongenitalen  Anomalien, 
sondern  sie  stellt  eine  physiologische  Erscheinung  dar.  Als  häufigste  Ursache 
der  Entstehung  nehmen  die  zuletzt  genannten  Autoren  eine  von  der  Nach- 
barschaft —  meist  handelt  es  sich  um  die  Bifurkationslymphdrüsen  —  auf 
die  Oesophaguswand  übergreifende  Entzündung  an. 

Für  die  RiBBERTsche  Anschauung  haben  sich  nur  wenige  Untersucher 
ausgesprochen:  So  hält  B.  Fischer  (115)  das  Vorkommen  von  kongenital 
bedingten  Divertikeln  für  möglich,  bei  einem  Material  von  27  Fällen  glaubt 
Heinen  ohne  histologische  Untersuchung  8  Fälle  als  im  Sinne  der 
RiBBERTschen  Anschauung  entstanden.  Neben  diesen  durch  reine  Zug- 
wirkung entstandenen  Traktionsdivertikeln  unterscheidet  man  noch  die 
sogenannten  „Traktions-Pulsationsdivertikel",  die  wahrscheinlich  ebenfalls 
primär  durch  Narbenzug  entstehen,  aber  sekundär  durch  Pulsation  erweitert 
werden.  [Kasuistik  bei  Riebold  (302 — 303)  und  Brosch  (79).] 

In  seltenen  Fällen  entstehen  ohne  nachweisbaren  Narbenzug  reine 
Pulsionsdivertikel  des  Oesophagus;  da  sie  meist  nur  aus  Schleimhaut  be- 
stehen, stellen  sie  keine  echten  Divertikel,  sondern  nur  Schleimhauthernien 
dar,  die  in  eine  Parallele  zu  den  obenerwähnten  dorsalen  Pulsionsdivertikeln 
des  Pharynx  gestellt  werden  müssen. 

Die  klinische  Bedeutung  der  3  genannten  Formen  der  Oesophagus- 
divertikel  ist  in  der  Möglichkeit  der  Perforation  und  der  sekundären  Fort- 
leitung des  entzündlichen  Prozesses  auf  die  Nachbarschaft  im  Sinne  einer 
phlegmonösen  Mediastinitis  begründet.  In  seltenen  Fällen  entwickelt  sich 
in  und  um  ein  Traktionsdivertikel  des  Oesophagus  ein  Karzinom. 

3.  Die  Divertikel  des  Magens 

sind  selten  zu  erhebende  Befunde,  die  in  der  gleichen  Weise  wie  beim  Oeso- 
phagus unter  dem  Bilde  der  Traktions-  und  Pulsationsdivertikel 
auftreten  und  mit  diesen  völlig  in  Parallele  zu  setzen  sind.  Aehnlich  wie  beim 
Tractionsdivertikel  des  Oesophagus  sind  es  auch  beim  Magen  chronisch- 
entzündliche Prozesse,  die  von  der  Nachbarschaft  auf  die  Serosa  des 
Magens  übergreifen,  und  an  ihr  eine  zerrende  Wirkung  ausüben.  So  berichtet 
Tilger  (352)  über  ein  an  der  Vorderfläche  des  Magens,  dicht  oberhalb  des 
Pylorusringes  gelegenes,  walnußgroßes  Divertikel,  das  seine  Entstehung 
dem  Narbenzug  der  an  der  Magenwand  adhärenten  und  geschrumpften 
Gallenblase  verdankt.  Die  von  Thorel  (348)  erwähnte  theoretische  Mög- 
lichkeit der  Entstehung  eines  Traktionsdivertikels  des  Magens  durch  Narben- 
zug von  Drüsenpaketen  aus  ist  durch  eine  Beobachtung  von  Nauwerck 
(278)  mit  einem  Beispiel  belegt  worden.  Ein  Aveiterer  bemerkenswerter  Fall 
von  Traktionsdivertikel  des  Magens  liegt  von  Heubel  (173)  vor: 

„An  der  Hinterfläche  des  Magens  fand  sich  bei  einem  52jährigen  Manne  ein  trichter- 
förmiges Divertikel,  das  in  den  Duktus  Wirsungianus  einmündete.  Dieser  zeigte  eine  starke 
Dilatation  bis  auf  eine  kurze  sehr  enge  Stelle,  in  deren  Anfangsteil  die  Magenfistel  einmündete.. 
Als  Ursache  nimmt  Heubel  einen  Pankreasstein  an,  der  durch  Verschluß  des  Ausführungs- 
ganges eine  Dilatation  desselben  bewirkte.  Sekundär  entstanden  Abszesse  im  Pankreas- 
gewebe,  die  in  das  Duodenum  und  Magen  perforierten.  Durch  sekundäre  Schrumpfung  war 
dann  am  Magen  das  Traktionsdivertikel  entstanden." 

Auch  in  dem  Falle  von  Hansemann  (150)  handelte  es  sich  um  ein 
Traktionsdivertikel'  des  Magens,  das  durch  einen  am  Magen  von  außen 
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angreifenden  sarkomatösen  Tumor  hervorgerufen  war.  In  den  Fällen  von 
Hahn  (154)  und  Kolaczek  (216)  läßt  sich  nicht  mit  Sicherheit  entscheiden, 
ob  die  gefundenen  Divertikel  auf  Traktion  oder  Pulsation  zurückzuführen 
sind. 

Stellen  somit  die  Traktionsdivertikel  des  Magens  ebenso  wie  die  des 
Oesophagus  keine  dysontogenetischen,  sondern  später  erworbene  Zustände 
dar,  so  bleibt  noch  zu  untersuchen,  ob  es  noch  sonstige,  auf  kongenitale  Stö- 
rungen zu  beziehende  Divertikel  des  Magens  gibt.  Diese  Frage  ist  auch  für 
die  reinen  Pulsationsdivertikel  zu  verneinen.  Allerdings  glaubt  Küss  (227). 
der  bei  einem  61jährigen  Mann  an  der  kleinen  Curvatur  eine  herniöse  Aus- 
stülpung der  Mucosa  durch  die  Muscularis  hindurch  feststellen  konnte, 
für  diese  an  eine  kongenitale  Anlage.  Seine  Begründung  „vielleicht  wäre  das 
Divertikel  als  ein  an  falscher  Stelle  entstandener  Auswuchs  anzusehen, 
der  mit  den  Ausstülpungen  im  Duodenum  zu  vergleichen  wäre,  welche  der 
D.  choledochus  und  die  D.  pancreatici  bilden",  dürfte  auf  irrigen  entwickhmgs- 
geschichtlichen  Vorstellungen  beruhen. 

Die  sogenannten  Pulsion sdivertikel  des  Magens  stellen  ebenfalls 
meist  im  Alter  erworbene  Zustände  dar,  sie  sind  gar  keine  echten  Divertikel, 
sondern  herniöse  Vorwölbungen  durch  die  Muscularis  hindurch,  die  man 
besser  als  „Gastrocele"  bezeichnen  sollte.  Nach  Klebs  (210),  Kaufmann  (199) 
und  Thorel  (348)  sollen  sie  durch  den  Druck  umfangreicher  oder  schwerer 
verschluckter  Gegenstände  im  Bereiche  der  großen  Curvatur  bei  Geistes- 
kranken entstehen :  So  berichtet  Schulten  [zit.  nach  Zahn  (384)]  über  ein 
Magendivertikel  bei  einem  30jährigen  Geisteskranken,  das  ein  großes 
Trichobezoar  enthielt. 

Derartige  falsche  Divertikel  des  Magens  treten  häufig  in  direkter  Nach- 
barschaft eines  älteren  Ulcus  ventriculi  auf,  können  aber  auch  ohne  dies 
vorkommen,  wie  z.  B.  der  von  Hirsch  (177)  beobachtete  Fall  zeigt,  in  dem 
an  der  großen  Curvatur  des  Magens,  4  cm  von  der  Cardia  entfernt,  ein  derar- 
tiges Divertikel  zur  Beobachtung  kam.  [Kasuistik:  Thorel  (348),  Handt- 
mann  (157)  und  Cleve  (90)]. 

Für  eine  eng  umschriebene  und  seltene  Form  der  Magendivertikel 
läßt  sich  eine  kongenitale  Anlage  verantwortlich  machen,  sie  sind  dem- 
entsprechend, streng  genommen,  die  einzigen,  die  hier  berechtigterweise  anzu- 
führen wären.  Es  handelt  sich  um  die  von  Nauwerck  (278)  so  genannten 
„angeborenen  Pankreasdivertikel"  des  Magens,  die  in  Parallele  zu  den 
noch  unten  zu  besprechenden,  durch  den  Zug  eines  akzessorischen  Pankreas 
entstandenen  Dünndarm divertikel  zu  setzen  sind.  Wie  der  Name  sagt, 
handelt  es  sich  um  echte  Divertikel  des  Magens,  in  deren  Grund  ein  kleines 
Nebenpankreas  liegt.  [Kasuistik  bei  Cleve  (90).]  Da  bei  Kindern  Magen- 
divertikel so  gut  wie  niemals  vorkommen,  ist  es  wahrscheinlich,  daß  auch 
diese  sogenannten  Pankreasdivertikel  erst  im  späteren  Laufe  der  Entwicklung 
eine  Vergrößerung  erfahren.  Es  ist  möglich,  daß  die  wachsende  Pankreas- 
anlage  eine  ziehende  Wirkung  ausübt,  andererseits  kommt  aber  auch  eine 
sekundäre  Dilatation  durch  den  Mageninhalt  im  Sinne  einer  Pulsation  in 
Frage,  so  daß  die  durch  eine  lokale  Gewebsmißbildung  im  Sinne  einer  Hetero- 
topie  entstandenen  Pankreasdivertikel  des  Magens  eine  Mittelstellung 
zwischen  dem  reinen  Traktions-  und  Pulsationsdivertikel  einnehmen. 

Von  den  Fällen  der  älteren  Literatur  scheinen  die  von  Keith  (202), 
Gardiner  (130)  und  Falconer  (106)  ebenfalls  in  diese  Gruppe  der  angebo- 
renen Pankreasdivertikel  des  Magens  zu  rechnen  zu  sein,  fand  sich  doch  im 
Falle  Falconer  an  einigen  Stellen  des  Divertikels  „ortsfremdes  Drüsen- 
gewebe". 

Schwa  lbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  30 
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Durch  den  Nachweis  von  Pankreasanlagen  in  Magendivertikeln  wird 
auch  der  unter  „Stenosen  und  Atresien  des  Magens"  aufgeführte  Fall 
Wendel  (367)  (s.  o.  S.  431)  verständlicher:  Der  in  der  Regio  pylorica  in  das 
Magenlumen  hineinragende,  mit  Schleim  gefüllte  Sack,  an  dessen  unterem 
Pol  sich  eine  Pankreasanlage  fand,  dürfte  somit  mit  großer  Wahrschein- 
lichkeit ein  derartiges  angeborenes  Pankreasdivertikel  des  Magens  sein,  das 
sich  nicht  wie  gewöhnlich  in  zentrifugaler,  sondern  in  zentripetaler  Richtung 
entwickelt  hat,  so  daß  eine  intramurale,  in  das  Magenlumen  sich  vor- 
wölbende Zyste  entstand. 

lieber  divertikuläre  Myome  des  Magens  berichten  neuerdings 
Cleve  (90)  und  Puskeppelies  (290). 

4.  Die  Divertikel  des  Duodenums 

kommen  als  nicht  allzu  seltene  Befunde  zur  Beobachtung,  und  zwar  finden 
sie  sich  gewöhnlich  an  der  konvexen  Seite  der  Pars  descendens  duodeni  in 

der  näheren  oder  weiteren  Um- 


a  b 
Fig.  53a  und  b.  Divertikel  des  Duodenum.  (Path.  Inst.,  Freiburg.) 


Letulle  (237)  schlechthin  als  „diverticules  perivateriens"  bezeichnet.  Die 
Divertikel  können  in  Einzahl  vorhanden  sein,  treten  aber  auch  zu  mehreren 
auf  (s.  Fig.  53a — b).  In  diesem  Falle  sind  sie  häufig  in  einer  Reihe  hinterein- 
ander angeordnet,  sie  können  aber  auch  kreisförmig  um  die  Papille  gelagert 
sein.  Ihre  Größe  schwankt  von  kleinen  Einsenkungen  bis  zu  walnuß-  und 
hühnereigroßen  Aussackungen,  die  sich  aber  auch  fingerförmig  dorsal  vom 
Duodenum  meist  in  der  Richtung  gegen  das  Pankreas  erstrecken  und  mit 
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diesem  durch  ein  lockeres  Bindegewebe  verbunden  sind.  D.  choledochus 
und  D.  pancreatici  ziehen  bei  kleinen  Divertikeln  ungestört  an  ihnen  vorüber, 
bei  größeren  erfahren  sie  häufig,  vor  allen  Dingen,  wenn  sie  in  der  Wand  des 
Divertikels  verlaufen,  eine  dementsprechende  seitliche  Ausbiegung.  Der 
Eingang  in  das  Divertikel  ist  häufig  kreisrund  oder  oval,  manchmal  aber 
auch  durch  eine  Schleimhautfalte  so  verdeckt,  daß  er  zunächst  gar  nicht 
bemerkt  wird.  Selten  wird  der  Eingang  durch  eine  Schleimhautklappe 
ventilartig  verschlossen.  Als  Inhalt  der  Duodenaldivertikel  finden  sich  häufig 
zersetzte  Speisereste,  die  zu  entzündlichen  Veränderungen  Veranlassung 
geben  können,  Gallensteine,  bei  einem  Pferde  (Kitt)  große  Mengen  von 
Sand. 

Beim  männlichen  Geschlecht  treten  die  Duodenaldivertikel  häufiger  als 
beim  weiblichen  Geschlecht  auf:  Buscht  (84)  fand  bei  26  Divertikeln  17mal 
Männer,  9mal  Frauen  befallen  (65 :  35  %),  analog  den  von  Völker  (359) 
gemachten  Feststellungen,  daß  die  Divertikelbildungen  des  Darmkanals 
beim  Manne  überhaupt  häufiger  als  bei  der  Frau  sind  (20,88 : 12,32  %). 

Hinsichtlich  des  zeitlichen  Vorkommens  zeigt  eine  Zusammenstellung 
von  Buschi,  daß  das  5. — 6.  Lebensjahrzehnt  die  größte  Zahl  von  Duodenal- 
divertikeln zeigt.  Es  fanden  sich  im  Alter  von 

0—10  1 

10—20  0 

20—30  1 

30—40  0 

40—50  2 

50-60  9 

60—70  6 

70—80  3 

80—90         2  Divertikel. 

Die  histologische  Untersuchung  der  Divertikelwand  zeigt  für  die 
überwiegende  Mehrzahl  der  Fälle,  daß  es  sich  nicht  um  echte  Divertikel, 
sondern  um  herniöse  Ausstülpungen  der  Schleimhaut  durch  die  Muscularis 
handelt.  In  einigen  Fällen  sind  von  den  Autoren  Muskelfasern  in  der  Wand 
beschrieben  worden  (Buschi  84),  meist  wird  jedoch  betont,  daß  die  Musku- 
latur am  Eingang  in  das  Divertikel  als  Kingwulst  scharf  abschneidet. 

Auf  die  Frage  nach  der  Genese  der  angeborenen  Duodenal divertikel 
gibt  die  oben  angeführte  Zusammenstellung  hinsichtlich  ihres  Vorkommens 
in  den  verschiedenen  Lebensaltern  eine  eindeutige  Antwort:  Das  gehäufte 
Vorkommen  im  6. — 7.  Jahrzehnt  spricht  dafür,  daß  es  sich  in  der  Mehrzahl 
der  Fälle  um  erworbene  Bildungen  handelt,  die  den  alternden  und  schlaff 
werdenden  mesenchymalen  Bestandteilen  der  Duodenalwand  ihre  Ent- 
stehung verdanken.  Ihre  Prädilektionsstelle,  der  Sitz  an  der  konvexen  Seite 
des  Duodenums,  spricht  jedoch  dafür,  daß  dieser  Teil  der  Darmwand  beson- 
ders prädisponiert  sein  muß  (vgl.  auch  die  angeborenen  Duodenalatresien 
und  ihre  Beziehungen  zur  Raddrehung  des  Duodenum). 

Die  Frage,  ob  die  erworbenen  Duodenaldivertikel  Pulsions-  oder  Trak- 
tionsdivertikel  darstellen,  läßt  sich  häufig  nur  schwer  entscheiden.  Buschi 
(84).  Die  ziehende  Wirkung  kann  vom  Choledochus  bei  allgemeiner  Ptosis 
der  Baucheingeweide  [Keith  (202)],  vom  atrophischen  Pankreas  [Roth  (308)] 
oder  von  parapankreatischen  chronisch-entzündlich  veränderten  Lymph- 
drüsengruppen ausgehen.  Ein  Pulsationsdruck  wird  von  Buschi  (84)  bei 
der  weichen,  fast  flüssigen  Konsistenz  des  Duodenalinhalts  für  die  Ent- 
stehung der  erworbenen  Duodenaldivertikel  wohl  mit  Recht  abglehnt. 

30* 
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Für  den  angeborenen  Charakter  der  Duodenaldivertikel  treten  in 
einigen  wenigen  Fällen  Reith  (202),  Alsberg  (37),  Shaw,  zit.  nach  Hirsch 
(189),  Jackson  (189),VöLKER(359)und  Buscm(84)  ein,  als  Beweis  wird  hierfür 
das  Fehlen  der  Faktoren  angeführt,  die  erfahrungsgemäß  ein  Pulsations-  oder 
Traktionsdivertikel  entstehen  lassen.  Andererseits  wird  von  den  genannten 
Autoren  darauf  hingewiesen,  daß  beim  2monatigen  Embryo  epitheliale 
Divertikel  beobachtet  worden  sind  [Lewis  und  Thing  (239)],  und  daß  der 
angeborene  Charakter  der  Duodenaldivertikel  in  ihren  Fällen  dadurch 
sehr  wahrscheinlich  wird,  daß  auch  andere  Teile  des  Darmkanals  angeborene 


nen  [nach  Jackson  (189)]  auffallend.  Bemerkenswert  bleibt  jedoch,  daß 
bis  jetzt  bis  auf  den  einen  Fall  von  Shaw  (Kombination  mit  angeborener 
Duodenalatresie)  beim  Neugeborenen  noch  kein  Fall  von  angeborenem 
Duodenaldivertikel  beschrieben  worden  ist. 

Kasuistik  über  Duodenaldivertikel  bei  Good  (140)",  Seipel  (327),  Buschi 
(84)  und  Anders  (39—40). 


die  hier  zu  besprechen  sind,  stellen  bis  auf  geringe  Ausnahmen  erworbene 
Zustände  dar,  es  bestehen  zwischen  ihnen  und  denen  des  Duodenums  große 
Aehnlichkeiten.  Ob  es  außer  dem  MECKELschen  Divertikel  (s.  o.)  noch  echte 
angeborene  Divertikel  des  unteren  Dünndarms  gibt,  erscheint  zweifelhaft 
[Elze  (101)]. 

Meist  an  der  konkaven  Seite  des  Darms  sitzend,  wölben  sie  sich  das 
Mesenterium  vor  und  entwickeln  sich  mit  zunehmender  Größe  zwischen  die 
beiden  Mesenterialblätter.  Es  entstehen  so  die  sogenannten  ,, intra- 
mesenterialen Dünndarm divertikel''.  Ihre  Größe  und  Zahl  ist 
wechselnd:  Neben  kleinen  Ausstülpungen  von  Erbsengröße  werden  Diver- 
tikel bis  Apfelgröße  beobachtet  (s.  Fig.  55  a — c).  In  manchen  Fällen  nur 
an  einer  Stelle  vorkommend,  finden  sich  andere,  wo  sie  dicht  nebenein- 
ander stehen  und  nur  wenige  Zentimeter  voneinander  getrennt  in  großer 
Zahl  vorkommen.  So  wurden  in  einem  Fall  von  Hansemann  (159)  400 
Divertikel  beobachtet,  von  denen  die  meisten  im  Jejunum  und  oberen 
Ileum  saßen.  Im  unteren  Ileum  nahmen  sie  an  Zahl  nach  unten  ab,  um 
dann  wieder  reichlich  am  unteren  Dickdarm,  und  zwar  am  S  Romanuni 
wieder  aufzutreten.  Ebenso  wie  die  Duodenaldivertikel  werden  die  des 
unteren  Dünndarms  besonders  im  höheren  Alter  beobachtet. 


Divertikelbildung 
zeigen.  Vergleicht 
man  die  in  Fig. 
54a  u.  b  gegebe- 
nen Bilder,  so  ist 
allerdings  die 


Fig.  54a  und  b.  Divertikel  des  Duodenums,  a.  bei  einem 
13,6  mm  langen  Embryo,  b.  bei  einem  Erwachsenen.  (Nach 
Jackson  aus  Keibel-Mall.) 


Uebereinstim- 
mung  der  Lage 
eines  Duodenal- 
divertikels bei 
einem  13,6  mm- 
Embryo  (nach 
Keibel-Mall 
und   eines  Duo- 
denaldivertikels 
beim  Erwachse- 


5.  Die  Divertikel  des  Jejunum-Ileum 


Die  Divertikel  des  Jejunums  und  Ileums. 
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Hinsichtlich  der  Entstehung  derartiger  Dünndarmdivertikel  weisen 
Klebs  (210)  und  Hansemann  (159)  auf  ihre  sehr  nahen  Beziehungen  zu  den 
Mesenterialgefäßen,  besonders  den  Venen,  hin.  Die  Divertikel  treten  meist 
an  den  Durchtrittsstellen  der  Venen 
durch   die  Muskulatur  auf,  wo 


diese  von  einem  lockeren  Bindegewebe, 
zuweilen  auch  von  Fettgewebe,  um- 
scheidet sind,  das  mit  einem  an  dieser 
Stelle  ganz  konstanten  Fettträubchen 
unter  der  Serosa  zusammenhängt 
(Hansemann).  Den  experimentellen 
Beweis  für  die  Existenz  eines  Locus 
minoris  resistentiae  an  den  ge- 
nannten Stellen  erbrachte  Hansemann 
dadurch,  daß  er  den  herausgenommenen 
Darm  mit  Wasser  unter  Druck  füllte,  so 
daß  sich  divertikelartige  Ausbuchtungen 
der  Dannwand  am  Mesenterialansatz 
zeigten.  „Bei  Erwachsenen  gelingt  das 
Experiment  regelmäßig,  und  zwar  um 
so  besser,  je  älter  das  Individuum  ist.'' 
(Hansemann). 

Die  histologische  Untersuchung 
derartiger  Dünndarmdivertikel  ergibt 
für  die  allermeisten  Fälle,  daß  es  sich 
um  eine  Schleimhauthernie  handelt,  in 
seltenen  Fällen  ist  die  ganze  Wand  mit 
allen  Schichten  ausgebuchtet. 

In  manchen  Fällen  läßt  sich  der 
Charakter  der  Dünndarmdivertikel  als 
echtes  Traktionsdivertikel  erweisen:  So 
beschreibt  Birch-Hirschfeld  (66)  Dünn- 
darmdivertikel, die  durch  narbig  ge- 
schrumpfte Züge  im  Mesenterium  ent- 
standen waren.  In  2  Fällen  von  Hanse- 
mann ging  der  Zug  von  einem  in  der  Darmwand  sitzenden  Myom,  bzw 
Angiom  aus.    In  den  Fällen  von  Neumann  (281),  Nauwerck  (277)  ver 


darmes 


Fig.  55  a — c.  Divertikel  des  Dünn- 
(Path.  Inst.  Freiburg.) 
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dankt  das  Dünndarmdivertikel  einem  in  der  Wand  sitzenden  Nebenpankreas 
seine  Entstehung  (s.  Fig.  56).  Aber  auch  in  diesen,  den  sogenannten 
., Pankreasdivertikeln  des  Magens"  analogen  „Pankreasdiver- 
tikeln des  Dünndarms"  handelt  es  sich  nicht  um  angeborene  Diver- 
tikel, sie  entstehen  vielmehr  anscheinend  erst  im  späteren  Leben. 

Mit  diesen  Pankreasdivertikeln  des  Dünndarms  dürfen  die  echten 
MECKELSchen  Divertikel  (s.  o.  unter  Persistenz  des  D.  omphalo-entericus) 
nicht  verwechselt  werden,  in  deren  Boden  ein  akzessorisches  Pankreas 
nachzuweisen  ist. 

Literatur  über  Dünndarmdivertikel  siehe  bei  Hansemann  (159),  Edel 
(99),  Albrecht  und  Arzt  (35),  Buschi  (84),  Holsweisig  (183)  und 
Anders  (39—40). 


Fig.  56. 


Fisr.  57. 


Fig.  56.  Sogenanntes  „Pankreasdivertikel"  desDünndarms.  Nach  Nauwerck  (277). 
Fig.  57.  Multiple  Divertikel  des  Dickdarms.    (Path.  Inst.  Freiburg.) 


6.  Die  Divertikel  des  Dickdarms. 

Ebenso  wie  am  Jejunum-Ileum  stellen  auch  am  Dickdarm  die  Divertikel 
bis  auf  geringe  Ausnahmen  im  Alter  erworbene  Zustände  dar.  Die  Dickdarm- 
divertikel  werden  häufig  dann  beobachtet,  wenn  sie  auch  im  unteren  Dünn- 
darm im  großer  Zahl  auftreten  (s.  Fall  Hansemann). 

Hinsichtlich  ihres  Sitzes  (Fig.  57)  verhalten  sich  die  beiden  Arten  in 
ihren  typischen  Formen  völlig  gleich,  d.  h.  die  Dickdarmdivertikel  sitzen 
meist  ebenfalls  an  der  konkaven  Seite  des  Colon,  hinsichtlich  ihrer  Genese 
gilt  für  die  hier  vorhandenen  das  oben  für  die  erworbenen  Divertikel  des 
unteren  Dünndarms  Gesagte:  sie  verdanken  ihre  Entstehung  einem,  durch 


Das  Megacolon  congenitum. 
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Gefäßdurchtritt  bedingten  Locus*  minoris  resistentiae  in  der  Darmwand. 
Diese  Beziehungen  zu  Gefäßen  fehlen  den  Dickdarm divertikeln,  die  an 
anderen  Stellen  als  an  der  konkaven  Seite  des  Colon  lokalisiert  sind,  wie  z.  B. 
am  freien  Rande  des  Darmes  oder  in  den  Appendices  epiploicae.  Handelt 
es  sich  im  ersten  Falle  ebenso  wie  bei  den  erworbenen  Dünndarmdivertikeln 
um  herniöse  Ausstülpungen  der  Mucosa,  so  ist  für  die  letztere  Kategorie 
festzustellen,  daß  echte  Divertikel  vorliegen,  deren  Muskulatur  allerdings 
leicht  Zeichen  einer  Dehnungsatrophie  zeigt  [Klebs  (210),  Hansemann  (159) 
und  Buschi  (84)]. 

Die  Divertikel  des  Dickdarms  können  an  allen  Abschnitten  des  Colon 
vorkommen,  scheinen  aber  bei  multiplem  Auftreten  die  distalen  Teile  bis  zum 
S  Romanum  zu  bevorzugen,  während  das  Rectum  und  Coecum  für  gewöhn- 
lich frei  davon  bleiben.  Leber  Divertikel  des  Rectums  berichtet  Zufall  (384) 
Fig.  58  stellt  eine  eigene  Beobachtung 


eines  Divertikels  des  Rectums  bei 
einem  Fuchs  dar. 

Die  seltene  Lokalisation  eines 
Dickdarmdivertikels  im  Coecum  als 
Inhalt  eines  Bruchsackes  beschreibt 
Moser  (271).  Lieber  kongenitale  Di- 
vertikelbil düngen  in  der  Appendix 
berichten  Hedinger  (166)  und 
Schmincke  (318  a).  Daß  analog  wie 
im  Magen  (s.  o.)  auch  an  der  Appendix 
erworbene  Divertikel  im  Sinne 
herniöser  Ausstülpungen  der  Mucosa 
im  Bereiche  chronisch-entzündlich  ver- 
änderter Wandbezirke  auftreten  kön- 


nen, zeigen  die  Fälle  von  Mertens  Rectums  bei  einem  Fuchs.  (Path.  Inst. 
(260)  und  Edel  (99)  [Lit.  bei  Hedin-  *reiburSO 

GER  (166)]. 

Große  angeborene  Dickdarmdivertikel  sind  am  S  Romanum  be- 
schrieben worden  (Lit.  bei  Fütterer  und  Middeldorpf  128),  anscheinend 
gehören  sie  zum  Teil  in  die  Gruppe  des  Megacolon  congenitum  (s.  d.). 

Aehnlich  wie  bei  den  erworbenen  Dünndarmdivertikeln  ist  anscheinend 
auch  bei  denen  des  Colon  die  klinische  Bedeutung  nicht  groß :  Loomis  (242) 
schildert  einen  einschlägigen  Fall  von  tödlicher  Peritonitis  nach  Perforation 
von  Divertikeln  im  Colon  descendens  und  S  Romanum  bei  einem  61jährigen 
Mann. 

7.  Das  Megacolon  congenitum 

wurde  von  Hirschsprung  (179)  (1888)  als  die  anatomische  Grundlage  des 
nach  ihm  benannten  HiRSCHSPRUNGschen  Symptomenkomplexes,  „der 
Stuhlträgheit  beim  Neugeborenen  infolge  Dilatation  und  Hypertrophie  des 
Colon"  angesehen. 

In  derartigen  Fällen  handelt  es  sich  meist  um  jüngere  Kinder,  bei  denen 
die  maximale  Auftreibung  des  Leibes  durch  eine  sackartige  Dilatation 
des  S  Romanum,  des  Colon  transversum,  am  seltensten  des  Colon  descendens 
bedingt  wird.  Die  Auftreibung  kann  so  hochgradig  sein,  daß  das  Colon  z.  B. 
mit  dem  Oberschenkel  eines  Mannes  oder  einem  Pferdedickdarm  verglichen 
wird.  Neben  einer  makroskopisch  erkennbaren  Verdickung  der  Wand 
einzelner  Abschnitte  des  geblähten  Colon,  die  in  einer  sekundären  Hyper- 
trophie, besonders  der  Längsmuskulatur  ihre  Ursache  hat,  fallen  an  anderen 
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Stellen  stark  durch  Ueberdehming  verdürtnte  Wandabschnitte  auf.  In  den 
dilatierten  Darmteilen  finden  sich  oft  enorme  Massen  von  stagnierendem, 
eingedicktem,  mit  großen  Gasmengen  durchsetztem  Kot.  Das  klinisch 
besonders  hervortretende  Symptom  der  Obstipation  findet  seine  anatomische 
Erklärung  in  einer  bedeutenden  Verlängerung  des  Colon,  die  besonders 
das  Sigmoid  betrifft  und  in  diesem  Bereiche  besonders  leicht  zu  Abknickungen 
des  Colon  descendens  an  der  Uebergangsstelle  an  das  S  Romanum  führen 
kann.  Die  Verlängerung  kann  so  hochgradig  sein,  daß  das  Sigmoid  in  solchen 
Fällen  unter  mehrfacher  Schlingenbildung  bis  herüber  auf  die  rechte  Darm- 
einschaufel und  bis  in  das  rechte  Hypochondrium  unter  den  Rippenbogen 
heraufreichen  kann  [Neter  (280)]. 

Nach  Hirschsprung  (179)  handelt  .es  sich  in  diesen  Fällen  um  eine 
„Dilatation  und  Hypertrophie  des  Colon,  die,  vom  Mutterschoß  mitgebracht, 
entweder  einer  Entwicklungsanomalie  oder  einem  krankhaften  fetalen 
Prozeß  zugerechnet  werden  muß".  Es  entstand  so  der  Begriff  des  Megacolon 
congenitum,  das  von  den  Franzosen  als  „Dilatation  idiopathique  oü  conge- 
nitale du  colon''  und  von  den  Engländern  als  „congenital  idiopathic  dilatation 
of  the  colon"  bezeichnet  wird. 

Nach  dem  heutigen  Stande  unseres  Wissens  über  die  Pathogenese  des 
HiRSCHSPRUNGschen  Symptomenkomplexes  ist  es  jedoch  nur  eine  eng 
begrenzte  Zahl  von  Fällen  von  Megacolon  idiopathicum  congenitum,  bei 
denen  wir  die  Dilatation  des  Colon  auf  dysontogenetische  Faktoren  zurück- 
führen können. 

Ob  die  in  diesen  Fällen  gefundene  Verlängerung  und  Erweiterung  des 
Colon  und  des  S  Romanum  als  echte  Mißbildung  im  Sinne  eines  isolierten 
Riesenwuchses  aufgefaßt  werden  darf,  die  als  ätiologischer  Faktor  in  Frage 
kommen  [Letondel  (236),  Exchaquet  (102),  Fütterer  und  Middeldorpf 
(128),  erscheint  zweifelhaft  [Konjetzny  (218)],  wenn  auch  der  Fall  von 
de  Blasi  (68)  das  Gegenteil  zu  beweisen  scheint :  Bei  einem  Neugeborenen, 
das  nur  24  Stunden  lebte,  fand  sich  ein  dilatiertes  Colon  von  der  Stärke 
eines  Männerarms.  Infolge  Fehlens  aller  der  Faktoren,  die  zur  Erklärung  der 
Erweiterung  hätten  herangezogen  werden  können,  wurde  die  Dilatation  von 
dem  Autor  als  eine  kongenitale  gedeutet. 

Da  in  manchen  Fällen  von  Megacolon  congenitum  Mesenterial- 
anomalien  im  Sinne  des  Mesenterium  commune,  Megasigmoideum,  Coecum 
mobile  usw.  gefunden  wurden,  wurden  diese  von  einigen  Autoren  als  Ursache 
des  HiRSCHSPRUNGschen  Symptomenkomplexes  angesehen  [Goedel  (139), 
Bardt  (54)  und  Heller  (171).  Wieder  andere  Untersucher  griffen  auf  eine 
angeborene  Hypoplasie  einzelner  Bestandteile  der  Dickdarmwand  zurück: 
So  wiesen  Petrivalski  [zit.  nach  Kleinschmidt  (211)]  auf  eine  geringe 
Entwicklung  der  Elastica  der  Darmwand,  Conzetti  (91)  auf  eine  solche  der 
Muskulatur  hin.  Auf  eine  Hypotonie  bestimmter  Abschnitte  des  Colon 
glaubt  Bing  (65)  das  Megacolon  congenitum  zurückführen  zu  dürfen. 

Als  letzte  Gruppe  wären  hier  die  Fälle  von  Megacolon  congenitum  zu 
nennen,  bei  denen  als  anatomische  Ursache  für  die  Dilatation  des  Colon 
abnorme  Klappen  bi  1  d u  n  gen,  z.  B.  im  Bereiche  der  Plica  transversa  recti, 
nachgewiesen  werden  konnten  [Josselin  de  Jong  und  Muskens  (192)]. 

Alle  diese  genannten  Fälle,  die  von  den  Autoren  auf  kongenitale  Stö- 
rungen zurückgeführt  werden,  treten  zahlenmäßig  gegen  die  zurück,  bei  denen 
solche  sicher  fehlen:  Den  seltenen  Fällen  des  Megacolon  congenitum  der 
HiRSCHSPRUNGschen  Krankheit  im  ursprünglichen,  engeren  Sinne  sind  alle 
die  entgegenzustellen,  die  nach  dem  übereinstimmenden  Urteil  der  Unter- 
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sucher  als  eine  Kotstauungsdilatation,  d.  h.  als  .,Megacolon  mechano-dilata- 
ticum"  [Siller  (331)]  bezeichnet  werden. 

Literatur  über  HiRSCHSPRUNGsche  Krankheit  s.  in  den  Lehrbüchern 
der  Kinderheilkunde,  sowie  bei  Sternberg  (340),  Konjetzhy  (217), 
Heller  (171),  Siller  (331)  u.  a. 

VII.  Die  ortsfremden  Einlagerungen  in  der  Wand  des  Magen-Darmkanals 

mögen  in  diesem  Zusammenhange  hier  nur  anhangsweise  kurz  gestreift 
werden  [s.  die  Bearbeitung  von  Lauche  (232)]. 

Als  häufigste  Heterotopien  kommen  in  Frage  die  Magensrhleimhaut- 
inseln  des  Oesophagus,  die  auf  den  Mitteldarm  beschränkten  Pankreas- 
anlagen  (s.  die  sogenannten  Pankreasdivertikel  des  Magens  und  Dünndarms), 
die  Adenomyome  des  Dünndarms,  sowie  die  sogenannten  Karzinoide  der 
Appendix. 
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Fig.  58.  Schematische  Zu- 
samenstellung  der  dysontogene- 
tischen  Heterotopien  des  Darm- 
kanals. Nach  Lauche  (232). 

Dive-rMkulorea  ncceasoriii^ei  fon- 

Myorr)  Kreas  an  d«r  SpiUe. 

cinesDivsrtikelÄ. 

Die  Untersuchungen  von  Lauche  und  die  aus  ihnen  gewonnenen  Ein- 
teilungsprinzipien gestatten  eine  einheitliche  Auffassung  aller  dieser  Bil- 
dungen. Die  Gewebsheterotopien  des  Magen-Darmkanals  sind  nach  Lauche 
einzuteilen  in: 

A.  Heterotopien  auf  erworbener  Grundlage. 

1.  Regeneratorische  Heterotopien. 

2.  Hyperplaseogene  Heterotopien. 
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B.  Heterotopien  auf  angeborener  Grundlage. 

1.  Atavistische  Heterotopien. 

2.  Dysontogenetische  Heterotopien. 

Die  gegenseitigen  Beziehungen  der  hier  besonders  in  Frage  kommenden 
dysontogenetischen  Heterotopien  möge  die  sehr  übersichtliche  schematische 
Zusammenstellung  von  Lauche  näher  erläutern  (s.  Fig.  59). 

Literatur  über  Gewebsheterotopien  des  Magen-Darmkanals  siehe  bei 
Lauche  (232). 

D.  Die  Dysmorphien  der  Leber,  Gallenwege  und  Gallenblase1). 

I.  Die  Dysmorphien  der  Leber. 

Die  völlige  Aplasie  der  Leber  ist  ein  nur  bei  den  Acardiern  zu  er- 
hebender Befund,  bei  sonst  regelrechter  Entwicklung  der  Organe  der  Bauch- 
höhle, besonders  des  Darmtraktus  ist  er  nur  ein  einziges  Mal  von  Kieselbach 
(208)  im  Jahre  1836  beschrieben  worden:  Hier  nahm  die  Nabelvene  ent- 
sprechend dem  normalen  Sitz  der  Leber  die  Pfortader  auf,  teilte  sich  dann 
in  2  Aeste,  von  denen  einer  zur  Vena  cava  ging,  während  sich  der  andere  in 
zahllose,  blindendigende  Aeste  aufteilte,  von  den  Lebervenen  fand  sich  keine 
Andeutung. 

Ein  ähnlicher  derartiger  Fall  ist  in  der  ganzen  übrigen  teratologischen 
Literatur  nicht  bekannt.  Die  Genese  der  totalen  Leberaplasie  muß  auf  eine 
Hemmung  der  Anlage  des  ganzen  Leberfeldes  zurückgeführt  werden.  Bei 
Acardiern  fehlt  außer  der  Leber  gewöhnlich  auch  das  Pankreas. 

Die  angeborene  partielle  Aplasie  einzelner  Lappen  ist  einwandsfrei 
ebenfalls  selten  beobachtet  worden.  Nach  Lancereaux  (230)  ist  es  der  linke 
Leberlappen,  der  am  häufigsten  gänzlich  fehlt  oder  eine  Hypoplasie  zeigt. 
Eine  vikariierende  Hypertrophie  des  rechten  Leberlappens  bei  angeborenem 
Defekt  des  linken  beobachteten  Wakefield  (367),  Kantor  (194)  und  Karusin 
(zit.  nach  Zypkin  386).  Ueber  eine  „angeborene  Hypoplasie  der  gesamten 
Leber"  berichtet  Zypkin  (386),  allerdings  erscheint  es  fraglich,  ob  in  diesem 
Falle  eine  angeborene  Hypoplasie  vorliegt. 

Abnorme  Lappenbildungen  oder  abnorme  Konfiguration  der  ganzen 
Leber  oder  einzelner  Lappen  werden  bei  ihrer  Verlagerung  in  den  physiolo- 
gischen Nabelschnurbruch  beobachtet:  Nach  Lindfors  (240)  ist  in  diesen 
Fällen  der  rechte  Leberlappen  um  vieles  kleiner  als  der  linke.  In  seinen 
Fällen  waren  Lobus  quadratus  und  Lobus  Spigelii  sehr  stark  in  die  Länge 
gezogen,  häufig  paßt  sich  das  außerordentlich  plastische  Organ  dem  Raum 
des  Nabelschnurbruches  an  und  nimmt  Kugelform  an  (s.  Fig.  60).  Aehnliche 
derartige  angeborene  Formanomalien  kann  die  Leber  durch  Verlagerung  in 
den  Pleuraraum  bei  Zwerchfellhernien  erfahren,  gleichzeitig  kann  in  der- 
artigen Fällen  der  den  Zwerchfelldefekt  begrenzende  Muskelrand  eine  durch 
den  Bruch  bedingte  „Zwerchfellfurche"  hervorrufen  [Schmincke  (317)]. 
Selten  zeigt  die  Leber  des  Neugeborenen  derartige  „Zwerchfellfurchen"  bei 
intaktem  Zwerchfell,  die  nach  Schmincke  (317)  z.  B.  auf  Druck  der  rechten 
oberen  Extremität  bei  einer  nach  links  gerichteten  Skoliose  oder  Lordose 
zurückzuführen  ist. 

Diese  mechanisch  bedingten  Formveränderungen  der  Leber  leiten  zu 
jenen  Fällen  über,  wo  durch  einen  besonders  starken  Druck  eine  Abschnürung 


1)  Vgl.  die  Bearbeitung  der  Leber-  und  Gallenwegsmißbildungen  durch  Hanser  im 
5.  Band  des  Handb.  d.  path.  Anat.  u.  Histologie  von  Henke  und  Lubarsch.  Dort  weitere 
Literaturangaben ! 


Die  Dysmorphien  der  Leber. 
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eines  Teiles  erfolgt,  so  daß  es  zur  Bildung  von  „Nebenlebern"  kommt.  Diese 
waren  bereits  Morgagni  bekannt  und  sind  häufig  beschrieben  worden 
[W.  Gruber  (148)  und  Boettcher  (72)].  In  derartigen  Fällen  bleibt  der  Zu- 
sammenhang zwischen  der  Nebenleber  und  dem  Hauptorgan  als  ein  mehr 
oder  weniger  breiter  gefäßhaltiger  bindegewebiger  Strang  oder  Band  erhalten, 
ganz  selten  kommt  es  zu  einer  vollständigen  Abschnürung  des  betreffen- 
den Teiles.  Partielle  Ein- 
schnürungen am  hinteren 
Rande  und  an  der  unteren 
Fläche  der  Leber  bedingen 
das  sogenannte  „Hepar  suc- 
centuriatum".  Kleine  accesso- 
rische  Nebeiüebern  wurden 
im  Lig.  Suspensorium  (E. 
Wagner  363),  im  Lig.  tri- 
anguläre sin.,  auf  der  Ober- 
fläche der  Gallenblase  und 
dem  großen  Netz  gefunden. 

Von  Lageanomalien 
der  Leber  ist  außer  der 
bereits  erwähnten  Verlage- 
rung und  dem  angeborenen 
Nabelschnurbruch  [Aschoff 
(48)]  der  Situs  inversus 
zu  nennen.  Hier  (s.  Abb.  9) 
hegt  die  Leber  links,  der  linke 
Leberlappen  ist  der  größere, 
die  Gallenblase  liegt  links 
vom  Lig.  teres.  die  Vene 
mündet  in  die  rechte  Pfort- 
ader, von  hier  aus  nimmt  der 
D.  venosus  Arrantii  seinen 
Ursprung.  Bei  partiellem 
Situs  inversus  der  Bauch- 
eingeweide (s.  o.)  zeigt  die 
Leber  meist  die  gleiche  in- 
verse  Lagerung  wie  Magen, 
Pankreas  und  Duodenum, 
in  seltenen  Fällen  kann  die 
Leber  für  si^h  allein  den  Situs 
mversus  zeigen,  je  nachdem 
bei  sonst  vollständigem  nor- 
malen Situs  die  rechte  oder 
bei  Situs  inversus  die  linke 
Nabelvene  erhalten  ist[RiSEL 

(305)].  Noch  seltener  kommt  eine  isolierte  Heterotopie  der  Gallenblase  zur 
Beobachtung  (Risel). 

Auf  den  Situs  inversus  der  Pfortader  wurde  oben  bereits  bei  der  Er- 
wähnung der  verschiedenen  Formen  des  isolierten  Situs  inversus  des  Duo- 
denums nach  Pernkopf  (288)  hingewiesen.  Von  sonstigen  angeborenen 
Gefäßanomalien  der  Leber  wäre  noch  auf  das  in  seltenen  Fällen  beobachtete 
Fehlen  des  D.  venosus  Arrantii  hinzuweisen  [Paltauf  (205)  und  Benque 
(59)].  Chiari  [zit.  nach  Sternberg  (340)]  beschreibt  einen  derartigen  Fall, 


Fig.  60.  Kugelform  der  Leber  bei  Nabel- 
schnurbruch. (Path.  Inst.  Freiburg.) 
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bei  dem  die  Nabelvene  sich  direkt  in  die  V.  epigastrica  inf.  prof.  dext.  ein- 
senkte. 

Von  Mißbildungen  der  intra hepatischen  Gallengänge  wären  hier 
zunächst  die  sogenannten  ,,Vasa  aberrantia"  zu  nennen,  abgesprengte 
Teile  der  Gallengänge,  die  sich  beim  Neugeborenen  an  der  Leberpforte  und 
in  der  Umgebung  des  Fundus  der  Gallenblase  finden.  Es  handelt  sich  um 
zugrunde  gegangene  Parenchyminseln  der  Leber,  von  denen  außer  den 
Gefäßen  nur  die  Gallengänge  erhalten  geblieben  sind  [E.  H.  Weber  (365), 

TOLDT  Und  ZUCKERKANDL  (354)]. 

Die  aus  den  Vasa  aberrantia  unter  Umständen  entstehenden  kleinen 
Zysten  leiten  zu  der  letzten,  hier  zu  erwähnenden  Art  von  Lebermißbildungen, 
den  Leberzysten  über,  über  die  eine  Reihe  größerer  Untersuchungen 
gerade  aus  den  letzten  Jahren  vorliegt  [v.  Meyenburg  (265),  Lorenz 
(243),  Teuscher  (344),  Wackerle  (360)  und  Moll  (269)]. 

Nach  der  Ansicht  älterer  Autoren  entstehen  die  Leberzysten  durch 
entzündliche  Obliteration  des  Choledochus  oder  eines  intrahepatischen 
Gallenganges.  Anfang  der  Neunziger  Jahre  sah  man  in  den  Leberzysten 
den  Ausdruck  eines  echten  geschwulstmäßigen  Wachstums  und  sprach  sie 
als  Adenokystome  an  [Siegmund  (329),  v.  Kahlden  (193)].  Eine  ver- 
mittelnde Stellung  nahmen  Borst  (74)  und  Berblinger  (60)  ein,  indem  sie 
die  Zystenbildungen  in  der  Leber  durch  ein  geschwulstmäßiges  Wachstum 
auf  dem  Boden  einer  Entwicklungsstörung  erklärten.  Die  von  den  oben 
genannten  neueren  Autoren  vertretene  Ansicht  geht  dahin,  daß  die  Leber- 
zysten einer  reinen  Entwicklungsstörung  ihre  Entstehung  verdanken. 

Die  Leberzysten  treten  in  seltenen  Fällen  als  große  solitäre  Einzel- 
zysten auf,  meist  handelt  es  sich  um  mehrere  größere,  in  der  Mehrzahl  der 
Fälle  jedoch  um  zahllose  kleine  und  kleinste  Zysten,  die  in  diesem  letzteren 
Falle  meist  auch  gleichzeitig  in  Nieren,  Pankreas  und  Milz  beobachtet 
werden. 

Ueber  solitäre  Leberzysten  berichten  Sänger  und  Klopp  (312), 
Winckler  (375),  Gerlach  (135),  Leppmann  (235).  Witzel  (376)  und  Moll 
(269).  In  den  4  erstgenannten  Fällen  liegt  die  große  solitäre  Zyste  neben  der 
normalen  großen  Leber,  d.  h.  es  handelt  sich  um  extrahepatische  solitäre 
Zysten,  die  anscheinend  in  einer  Nebenleber  (s.  o.)  zur  Entwicklung  gelangten. 
In  den  Fällen  von  Witzel  und  Moll  handelt  es  sich  um  die  sehr  seltene  und 
nur  in  diesen  beiden  Fällen  beobachtete  intrahepatische  Form  der  soli- 
tären  Leberzyste.  Der  von  Moll  auf  Veranlassung  des  Verfassers  eingehend 
untersuchte  Fall  möge  wegen  seiner  großen  Seltenheit  hier  Erwähnung 
finden : 

Leiche  eines  hochgradig  mazerierten  Fetus.  Die  Oberhaut  ist  zum 
allergrößten  Teil  in  breiten  Fetzen  abgehoben  und  ist  fast  nur  noch  im  Bereich 
des  Gesichtes  festzustellen.  An  den  Armen  sowie  an  den  Beinen  fehlt  sie  fast 
vollständig.  Die  Konfiguration  des  Schädels  ist  nicht  mehr  nachzuweisen. 
Nach  Eröffnung  des  Bauches  fließt  eine  große  Menge  etwas  getrübter  Flüssig- 
keit ab.  Man  sieht  jetzt,  daß  diese  trommeiförmige  Auftreibung  bedingt 
wird  durch  einen  riesenhaften  zystischen  Sack,  der  die  ganze  Bauchhöhle 
ausfüllt  und  sich  aus  zwei  Abschnitten  zusammensetzt,  einem  rechten  und 
einem  linken,  die  einen  zusammenhängenden,  mit  Flüssigkeit  gefüllten, 
schwappenden  Hohlraum  darstellen  (s.  Fig.  18).  Dieses  zystische  Organ  ist 
durch  ein  queres  Band  an  der  Unterfläche  des  Zwerchfells  aufgehängt. 
Dieses  Band  läuft  dann  weiter  auf  der  Vorderfläche  des  großen  zystischen 
Sackes  und  endet  an  seinem  unteren  Rande  dort,  wo  die  Nabelvene  breit 
klaffend  an  der  Grenze  zwischen  rechter  und  linker  Sackhälfte  sich  in  ihn 
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einsenkt.  Auf  der  Oberfläche  des  Sackes  sind  feinverzweigte  Gefäßäste  zu 
sehen,  die  ganz  oberflächlich  verlaufen  und  einem  gelbgrau  verfärbten 
Parenchym  angehören,  das  allerdings  nur  in  gewissem  Sinne  eine  aus  kleinsten 
Läppchen  zusammengesetzte,  oberflächliche  Felderung  zeigt.  Dieser  Sack, 
der  den  ganzen  Oberbauchraum  ausfüllt,  so  daß  er  das  Zwerchfell  maximal 
nach  oben  gedrängt  hat,  reicht  mit  seinem  unteren  Pol  bis  an  das  kleine 
Becken  heran. 

Der  große  zystische  Sack  läßt  in  der  Wand  an  mehreren  Stellen  größere 
und  kleinere  zystische  Aussackungen  erkennen,  in  deren  Bereich  die  Wand 
völlig  transparent  ist.  Diese  Transparenz  ist  auch  noch  an  verschiedenen 
anderen  Stellen  der  Oberfläche  zu  sehen,  ohne  daß  sich  hier  Zysten  nachweisen 
lassen.  Es  liegt  hier  dann  die  oben  erwähnte,  dünne,  gelbbräunliche  Paren- 
chymschicht  auf.  Sie  ist  im  übrigen  am  stärksten  noch  erhalten  an  den 
unteren  Rändern,  vorn  rechts  und  links  neben  der  Einsenkung  der  Nabelvene. 

Der  große  zystische  Sack  dürfte  somit  die  zystisch  umgewandelte  Leber 
des  Fetus  sein,  deren  Parenchym  anscheinend  durch  Druckatrophie  hoch- 
gradig abgeplattet  bzw.  zugrunde  gegangen  ist.  Erhaltenes  Lebergewebe 
findet  sich  nur  noch  im  Bereich  des  unteren  Randes  des  rechten  und  linken 
Leberlappens  neben  der  Einsenkung  der  Nabelvene. 

Die  Leber  wird  nun  im  Bereich  der  rechten  Sackhälfte  an  einer  Stelle 
eröffnet,  so  daß  der  flüssige  Inhalt  abläuft.  Es  handelt  sich  um  110  ccm 
einer  leicht  gelblichen,  opaleszierenden  Flüssigkeit,  die  etwas  getrübt  ist. 
Die  mit  dieser  Flüssigkeit  angestellten  Gallenproben  ergeben  einen  negativen 
Befund.  Von  diesem  Loch  aus  wird  der  zystische  Sack  mit  Wasser  gefüllt. 
Hierbei  zeigt  sich,  daß  die  Leber  im  ganzen  in  einen  großen,  zusammenhän- 
genden, zystischen  Hohlraum  umgewandelt  ist,  der  von  dieser  Oeffnung  aus 
sich  sofort  füllt.  Hierbei  wölben  sich  vor  allen  Dingen  die  den  Unterflächen 
beider  Leberabschnitte  entsprechenden  Teile  der  Zystenwand  vor.  Nach 
absoluter  Füllung  handelt  es  sich  nicht  nur  um  einen  uncharakteristischen 
zystischen  Sack,  vielmehr  kommt  die  typische  Leberform  mit  rechtem 
und  linkem  Lappen  auch  in  ihrem  gegenseitigen  Größenverhältnis  gut 
heraus.  Um  Inhalt  und  Größe  des  zystischen  Sackes  darzustellen,  wird 
dieser  von  der  gemachten  Oeffnung  aus  solange  mit  Wasser  gefüllt,  bis  die 
charakteristische  Leberform  durch  maximalen  Füllungsgrad  erreicht  ist. 
Dieser  wurde  erreicht  durch  Einlaufenlassen  von  420  ccm. 

Von  der  gemachten  Einschnittöffnung  aus  wird  die  große  Leberzyste 
durch  einen  quer  über  die  Konvexität  beider  Lappen  gehenden  Schnitt 
eröffnet.  Die  Innenfläche  des  Sackes  zeigt  das  folgende  charakteristische 
Bild.  Es  handelt  sich  um  einen  einheitlichen,  aus  einer  großen  Zyste  be- 
stehenden Sack,  dessen  Wand  entsprechend  dem  darauf  liegenden  Leber- 
gewebe ganz  verschiedene  Dicken  aufweist.  Im  Bereich  des  rechten  Leber- 
lappens ist  dieses  fast  völlig  geschwunden,  so  daß  nur  die  stark  verdickte 
bindegewebige  Leberkapsel  die  Wand  des  Sackes  bildet.  Die  stärkste 
Wanddicke  ist  an  der  Grenze  von  rechtem  und  linkem  Leberlappen  in  Höhe 
des  Ligamentum  falciforme  festzustellen.  Sie  beträgt  hier  4  mm.  In  dem 
hier  auf  dem  Querschnitt  sichtbaren  Lebergewebe  fallen  zahlreiche  verdickte 
und  klaffende  Gefäße  auf.  Die  Innenfläche  des  Sackes  zeigt  ein  eigentümlich 
geriffeltes  Aussehen,  wie  etwa  gepunztes  Leder.  An  mehreren  Stellen  finden 
sich  kleine,  divertikel artige  Ausbuchtungen,  die  häufig  in  der  Tiefe  ein 
eigentümliches  Balkenwerk  erkennen  lassen.  Dieses  Balkenwerk  ist  besonders 
deutlich  auf  der  Höhe  eines  sichelförmigen  Vorsprungs,  der  rechten  und 
linken  Leberlappen  im  Lumen  trennt,  von  dem  aus  ein  größerer  sich  dicho- 
tomisch  verzweigender  Balken  ausgeht,  um  sich  in  eines  der  genannten 
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Divertikel  einzusenken  bzw.  zu  überbrücken.  Dieser  sichelförmige  Vorsprung 
birgt,  wie  die  Präparation  ergibt,  die  leicht  sondierbare  Nabelvene,  die  jedoch 
nicht  in  den  geschilderten  Balken  übergeht. 

Für  die  Genese  der  solitären  intrahepatischen  Leberzysten  kommt  nach 
Moll  eine  durch  gleichzeitige  Atresie  des  D.  choledochus  bedingte  zystische 
Erweiterung  der  primären  Gallengangsplatte  von  Hammar  (126)  in  Frage. 
Der  teratogenetische  Terminationspunkt  dieser  Mißbildung  ist  noch  vor  die 
7.  Woche  der  embryonalen  Entwicklung  zu  legen.  Klinisch  haben  derartige 
großen  solitären  Leberzysten  eine  gewisse  Bedeutung,  als  sie,  ebenso  wie  die 
Kloakenmißbildungen,  infolge  der  sehr  starken  Auftreibung  des  Abdomens 
des  Neugeborenen  zum  Geburtshindernis  werden  können. 

Häufiger  als  derartige  solitäre  Leberzysten  kommen  mehrere  kleinere 
Zysten  in  der  Leber  vor,  die  kontinuierlich  zu  der  zystischen  Organentartung 
im  Sinne  zahlloser  kleiner  und  kleinster  Zysten  überleiten.  Die  großen  und 
mittelgroßen  Zysten  sind  zum  Teil  mit  Flimmerepithel,  meist  mit  Zylinder- 
epithel ausgekleidet,  das  häufig  infolge  Mazeration  in  dem  flüssigen  Inhalt 
der  Zysten  als  Sediment  nachzuweisen  ist.  Die  mittelgroßen  Zysten  werden 
auf  Abschnürungen  von  Gallengängen  zurückgeführt,  durch  Konfluenz 
benachbarter  kleinerer  Zysten  können  sekundär  größere,  polyzystische 
Hohlräume  entstehen.  Durch  Platzen  kleiner  Zysten  und  sekundäre 
Organisationsvorgänge  entstehen  im  Bereich  von  Leberzysten  narbige 
Partien,  die  sog.  „Zystenleichen-'  von  Sabourin  und  Siegmund  [zit.  nach 
Wackerle  (360)]. 

Bei  der  sogenannten  Zystenleber  handelt  es  sich  um  eine  über  den 
ganzen  Querschnitt  des  Organs  ausgebreitete  kleinzystische  Entartung, 
ähnlich  wie  bei  der  Niere.  In  hochgradigen  Fällen  liegen  die  Zysten  ganz 
dicht  beieinander,  nur  durch  schmale  Brücken  vom  Lebergewebe  voneinander 
getrennt.  Durch  die  Einlagerung  der  zahllosen  Zysten  kann  das  Organ  eine 
sehr  beträchtliche  Vergrößerung  betragen  [Hueter  (185)].  Nach  Mosch- 
kowitz  (272)  ist  das  gleichzeitige  Auftreten  von  multiplen  kleinen  Nieren- 
zysten bei  zystischer  Leberentartung  fast  die  Regel:  in  85  Fällen  der 
Literatur  fehlen  sie  nur  lOmal.  Aber  auch  bei  den  solitären  Leberzysten 
werden  multiple  Nierenzysten  beobachtet  [Moll  (269)]. 

Der  histologische  Bau  der  multiplen  kleinen  Leberzysten  —  ihre  Wand 
zeigt  den  Bau  der  Gallengänge  —  spricht  einwandsfrei  dafür,  daß  es  sich 
nicht  um  eine  von  den  kleinen  Gallengängen  ausgehende  Geschwulstbildung 
im  Sinne  von  Adenokystomen  [Nauwerck  (279)  und  Konjetzny  (217)] 
handelt,  sondern  daß  eine  Organmißbildung  im  Sinne  eines  Hämartoms  vorliegt 
(Schmincke  317).  Nach  Wackerle  (360)  handelt  es  sich  bei  der  Zysten- 
leber um  eine  Entwickluugsstörung  im  Sinne  einer  „übermäßigen  Anlage 
von  periportalen  Gallengängen  parallel  mit  einer  übermäßigen  Gefäß-  und 
Stützgewebsentwicklung".  Von  der  Annahme  ausgehend,  daß  eine  ge- 
trennte Differenzierung  der  Lebergewebs-  und  Gallenwegsbildung  vorliegt, 
sieht  Wackerle  in  einer  durch  aktives,  einseitiges  Wachstum  des  Epithels 
oder  Mesenchyms  einen  der  Gründe  für  die  Entstehung  der  Zystenleber. 
Daneben  spielt  ein  Ausbleiben  der  Vereinigung  der  Lichtungen  der  Gallen, 
kapillaren  mit  den  Gallengängen  eine  ätiologische  Rolle. 

Eine  eingehende  Kritik  der  neusten  Arbeiten  über  Zystenleber  siehe 
bei  Wackerle  (360). 

II.  Die  Dysmorphien  der  Gallenblase  und  Gallenwege. 

Unter  Berücksichtigung  der  komplizierten  Entwicklungsmechanismen 
der  Gallenwege  und  der  Gallenblase  ist  das  Auftreten  von  Mißbildungen 
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verschiedenster  Art  an  ihnen  leicht  verständlich.  Die  liier  auftretenden 
Mißbildungen  tragen  meist  den  Charakter  der  Hemmungsmißbildungen. 

Der  in  seltenen  Fällen  angeborene  Defekt  der  Gallenblase  ist  häufig 
mit  anderweitigen  Mißbildungen  der  großen  Gallenwege  vergesellschaftet 
(Kirmisson  und  Hebert  209)  und  wird  von  Aschoff  (48)  bei  Anencephalie 
und  Acranie,  von  Feer  (110)  bei  Situs  inversus  erwähnt.  Aetiologisch  ist 
der  kongenitale  Defekt  der  Gallenblase  auf  ein  Fehlen,  bzw.  eine  Wachstums- 
hemmung des  aus  dem  Ductus  choledochus  hervorspringenden  Divertikels 
zurückzuführen,  aus  dem  Ductus  cysticus  und  Gallenblase  hervorgehen. 
Da  in  diesen  Fällen  meist  wenigstens  ein  Stumpf  des  Ductus  cysticus  nach- 
weisbar ist,  hat  die  Wachstumshemmung  nur  den  distalen  Teil  des  Divertikels 
betroffen.  Ebenso  wie  beim  Erwachsenen  zeigt  der  Choledochus  des  Neu- 
geborenen eine  vikarierende  Dilatation  bei  Fehlen  der  Gallenblase.  Infolge 
Fortfalls  der  von  der  sich  ausdifferenzierenden  Gallenblase  ausgehenden  mo- 
dellierenden Wirkung  auf  das  Lebergewebe  fehlt  bei  ihrem  angeborenen 
Defekt  die  sie  sonst  aufnehmende  Furche  an  der  Unterfläche  der  Leber, 
Lobus  quadratus  und  Spigelii  sind  nur  angedeutet  oder  fehlen  ganz. 

Die  von  Feer  (110)  und  Elperin  (100)  beschriebene  Hypoplasie  und 
Atresie  der  Gallenblase  ist  meist  bei  Mißbildungen  der  großen  Gallenwege 
zu  beobachten.  Anscheinend  spielt  hier  ebenso  wie  beim  Duodenum  eine 
Hemmung  der  Lösung  der  physiologischen  Epithelproliferation  der  Gallen- 
blase eine  Rolle.  Da  normalerweise  ihre  Lösung  von  proximal  nach  distal 
fortschreitet,  wird  eine  auf  dieser  Grundlage  stehende  Atresie  des  Choledochus 
zwangsläufig  die  des  Cysticus  und  der  Gallenblase  bedingen.  In  gleicher 
Weise  dürfte  auf  eine  unvollständige  Lösung  des  epithelialen  Verschluß- 
pfropfes der  Gallenblase  die  Fälle  von  longitudinaler  „Verdoppelung"  der 
Gallenblase  zurückzuführen  sein.  Echte  Verdoppelung  der  Gallenblase 
findet  sich  bei  manchen  Doppelbildungen,  z.  B.  beim  Eeothoracopagus. 
Ueber  Verdoppelung  des  Ductus  cysticus  berichtet  Dreesmann  (96),  über 
die  des  Ductus  choledochus  Karpa  (195).  Auch  für  diese  seltenen  Fälle 
kommt  eine  Hemmung  der  Lösung  der  physiologischen  Epithelokklusion 
ganz  analog  wie  beim  Duodenum  als  ätiologischer  Faktor  in  Frage. 

Die  klinische  Bedeutung  der  angeführten  Mißbildungen  der  Gallenblase 
ist  naturgemäß  nicht  groß,  um  so  wichtiger  sind  die  an  den  Gallengängen 
zu  beobachtenden  Entwicklungsstörungen,  die  in  Gestalt  von  Defekten  und 
Atresien  gar  nicht  so  selten  beobachtet  werden. 

In  den  hochgradigtsen  Fällen  fehlen  die  extrahepatischen  Gallenwege 
ganz,  es  kommen  aber  auch  partielle  Defekte  der  einzelnen  Abschnitte, 
und  zwar  des  Choledochus  und  Cysticus  isoliert  vor,  von  denen  sich  nur  Reste 
in  Gestalt  eines  bindegewebigen  Stranges  ähnlich  wie  bei  den  Dünndarm- 
atresien  finden  (s.  o.).  In  gleicher  Weise  wie  Duodenum  und  Dünndarm 
zeigen  auch  die  extrahepatischen  Gallenwege  bestimmte  Prädilektionsstellen 
hinsichtlich  des  Sitzes  der  Atresie:  am  häufigsten  ist  der  angeborene  Ver- 
schluß am  distalen  Teil  des  Choledochus  im  Bereiche  der  VATERSchen  Pa- 
pille, in  zweiter  Linie  ist  die  Abgangsstelle  des  D.  cysticus  zu  nennen,  selten 
finden  sich  angeborene  Atresien  in  den  D.  hepatici. 

Die  Genese  aller  dieser  Atresien  der  extrahepatischen  Gallenwege 
findet  am  zwanglosesten  eine  Erklärung  in  der  Annahme  einer  Hemmung 
der  physiologischen  Epithelokklusion  in  Verbindung  von  mechanisch  wir- 
kenden Faktoren,  so  daß  sie  also  dieselben  Entstehungsursachen  wie  die 
angeborenen  Duodenalatresien  haben  (s.  diese). 

Wie  bei  allen  Atresien  eines  kanalartigen  Hohlorgans  kommt  es  auch 
an  den  .Gallenwegen  zu  einer  sekundären  Dilatation  der  oberhalb  des  Ver- 
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Schlusses  gelegenen  Gallenabschnitte.  Durch  die  Rückstauung  der  Galle 
kommt  es  zu  schwerem  Ikterus ;  bei  längerem  Bestehen  zur  biliären  Cirrhose, 
die  den  Tod  des  Kindes  gewöhnlich  im  Verlaufe  von  9 — 10  Monaten  herbei- 
führt. Literatur:  Beneke  (58),  Flebbe  (116),  Elperin  (100),  Schmincke 
(317)  und  Anders  (39/40). 

Aetiologisch  noch  völlig  unklar  ist  in  ihrem  Wesen  die  sogenannte 
„idiopathische  Choledochuscyste",  die  zystische  Gallengangserweiterung 
bei  der  der  supraduodenale  Teil  des  Choledochus  außerordentlich  stark  dila- 
tiert  und  seine  Wand  stark  verdickt  sein  kann.  [Lit.  Wagner  (361),  Budde 
(81),  Dreesmann  (96)  und  Anders  (39,40.) 


E.  Die  Dysmorphien  des  Pankreas. 

Wie  bei  der  Leber  ist  auch  beim  Pankreas  ein  völliges  angeborenes 
Fehlen  nur  bei  schwer  mißbildeten  Früchten,  z.  B.  bei  den  Acardiern, 
beobachtet,  bei  denen  häufig  der  für  die  Bildung  der  großen  Verdauungs- 
drüsen in  Frage  kommende  Darmabschnitt  fehlt. 

Häufiger  sind  dagegen  partielle  Defekte  des  Pankreas  beobachtet 
worden,  die  den  kaudalen  Teil  des  Kopfes,  den  Körper  und  Schwanz  be- 
treffen können.  Die  Erklärung  dieser  Defekte  ist  in  einer  Wachstumshem- 
mung der  diese  Abschnitte  bildenden  dorsalen  Pankreasanlage  gegeben. 
So  fehlten  in  einem  von  Heider  [zit.  nach  Duschl  (98)]  beschriebenen 
Fall  der  Pankreasschwanz,  im  Falle  von  Ghon  und  Roman  (138),  Priesel 
(294)  und  Duschl  (98)  Körper  und  Schwanz  der  Bauchspeicheldrüse.  Trotz 
derartiger  großer  angeborener  Defekte  des  Organs  besteht  keine  funktionelle 
Insuffizienz.  Es  scheint,  daß  der  von  der  ventralen  Anlage  gebildete  Kopf 
des  Pankreas  vikariierend  für  die  fehlenden  Teile  eintritt,  bis,  wie  z.  B.  im 
Fall  von  Dusohl,  eine  Grippeinfektion  das  funktionell  überlastete  Organ 
trifft  und  die  klinischen  Symptome  eines  Diabetes  auftreten  läßt. 

Auf  eine  NichtVereinigung  der  dorsalen  und  ventralen  Pankreasanlage, 
die  für  gewöhnlich  beim  Embryo  am  Ende  der  6.  Woche  statthat,  sind  die 
Fälle  zurückzuführen,  bei  denen  das  Organ  sich  aus  2  isolierten  Teilstücken 
zusammensetzt  (Pancreas  divisum).  Abnorm  gesteigertes  Wachstum  der  ven- 
tralen Anlage,  und  zwar  zu  beiden  Seiten  des  Duodenums,  führt  zu  einem 
den  Darm  ringförmig  umschließenden  Pankreas  (Pankreas  annullare);  diese 
Mißbildung  ist  bisher  beim  Erwachsenen  in  mehr  als  ein  Dutzend  Fällen 
gesehen  worden  (Baldwin,  Cords,  Lecco,  Keyl  u.  a.)  Gelegentlich  fand 
man  sie  mit  Duodenalatresie  vereinigt,  wie  es  oben  in  dem  einen  Fall  von 
Anders  (3)  festgestellt  wurde.  Die  für  das  Kaninchen  und  das  Schwein  so 
charakteristische  Umwachsung  der  Pfortader  durch  einen  Fortsatz  der  dor- 
salen Pankreasanlage  ist  beim  Menschen  noch  nicht  beobachtet  worden. 

Eine  mangelnde  Vereinigung  der  Ausführungsgänge  beider  Pankreas- 
anlagen  im  Sinne  einer  Queranastomose  führt  zu  einer  Persistenz  des  Aus- 
führungsganges der  dorsalen  Pankreasanlage,  des  D.  pancreaticus  accessorius, 
so  daß  also  beide  Pankreasanlagen  einen  gesonderten  Ausführungsgang 
besitzen,  eine  im  übrigen  ziemlich  häufig  festzustellende  Hemmungsmißbil- 
dung. Von  angeborenen  Lageanomalien  des  Pankreas  ist  seine  inverse  Lage 
beim  Situs  inversus  zu  nennen  [Risel  (305)]. 

Das  Vorkommen  von  akzessorischen  Pankreasanlagen  in  der  Wand  des 
Dünndarms  wurde  bereits  bei  der  Besprechung  des  MECKELSchen  Divertikels 
und  der  sogenannten  Pankreasdivertikel  erwähnt.  Ihre  Stellung  im  System 
der  dysontogenetischen  Heterotopie  wird  von  Lauche  (232)  eingehend 
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besprochen.  Ueber  das  Vorkommen  von  Pankreasläppchen  in  der  Milz 
berichtet  Lubarsch  (246),  in  seltenen  Fällen  finden  sich  im  Pankreasgewebe 
kleine  Nebenmilzen  oder  versprengte  Keime  der  Nebennierenrinde  [Mohr 
(268)]. 

In  der  gleichen  Weise  wie  in  der  Leber  entstehen  auch  in  der  Bauch- 
speicheldrüse durch  Abschnürung  kleiner  Ausführungsgänge  Cysten  von 
wechselnder  Größe,  die  infolge  Sekretresektion  eine  Größenzunahme  erfahren 
können  [Wegelin  (366),  Yamane  (380)]. 

Ueber  das  gleichzeitige  Vorkommen  von  Zystenpankreas  und  Angio- 
matosis  des  Zentralnervensystems  gegebenenfalls  in  Verbindung  mit  Miß- 
bildungen und  Tumoren  in  Nieren  und  Nebennieren  berichtete  A.  Lindau 
(239  b),  Gg.  B.  Gruber1)  ergänzte  im  Handbuch  von  Henke -Lubarsch 
diese  Mitteilungen,  so  daß  man  heute  von  etwa  20  derartigen  Vorkomm- 
nissen des  Zystenpankreas  sprechen  kann.  Die  meisten  dieser  Fälle  waren 
auch  durch  Nierenzysten  oder  Zystennieren,  einige  wenige  durch  Zysten- 
leber ausgezeichnet1). 
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Kapitel  V. 

Die  Entwicklungsstörungen  der  Hypophyse. 

Von  Prof.  Dr.  E.  J.  Kraus. 

Mit  21  Abbildungen  im  Text. 

Die  Entwicklungsgeschichte  der  Hypophyse. 

Eine  Ausladung  des  Mundhöhlendaches,  die  bereits  bei  einem  Embryo 
von  2,5  mm  größter  Länge  wahrzunehmen  ist,  stellt  die  erste  Anlage  der 
Adenohypophyse-  dar.  Die  erste  Andeutung  dieser  unter  dem  Namen 
RATHKEsche  Tasche  oder  Hypophysenbucht  bekannten  Ausladung  fällt 
nach  Rudel  in  den  Beginn  der  4.  Woche,  während  die  Rachenhaut,  welche 
die  vom  Ektoderm  stammende  Hypophysenbucht  von  der  vom  Entoderm 
ausgekleideten  SEESSELSchen  Tasche  trennt,  im  Verlauf  der  4.  Woche  ver- 
schwindet. Hierbei  wird  nach  Schwinden  der  Rachenhaut  die  SEEssELsche 
Tasche  in  die  Hypophysenbucht  aufgenommen.  —  Bei  einem  10  mm  langen 
Embryo  ist  die  Hypophysenbucht  deutlich  tiefer  geworden,  um  bald  darauf 
die  charakteristische  Form  einer  Tasche  mit  enger,  spaltförmiger  Lichtung 
anzunehmen.  —  Ungefähr  in  der  6.  Woche  beginnt  nach  Rudel  der  Prozeß 
der  sogenannten  Stielung  der  Hypophysenbucht  oder  RATHKEschen  Tasche, 
der  die  Hypophyse  mehr  und  mehr  vom  Rachendach  abdrängt,  wobei  der 
Hypophysenstiel  immer  dünner  wird,  um  endlich  an  seiner  dünnsten  Stelle 
im  Bereich  der  knorpeligen  Keilbeinanlage  zu  verschwinden  (Hochstetter). 
—  Der  Stiel  verläuft  im  Canalis  craniopharyngeus  und  ist  nach  Rudel  im 
Beginn  der  8.  Woche  meist  noch  hohl,  wird  aber  im  Verlauf  der  nächsten 
14  Tage  zu  einem  soliden  Strang,  der  vom  Hypophysensäckchen  bis  zum 
Rachendach  zieht.  Hier  bleibt  ein  kleinerer  oder  größerer  Abschnitt  des 
Hypophysenstieles  unterhalb  des  Keilbeinkörpers  übrig,  um  sich  zur  Rachen- 
dachhypophyse auszubilden. 

Ungefähr  in  der  7.  Woche  (nach  Hochstetter  bei  einem  Embryo 
von  ungefähr  10,5  mm  größter  Länge)  stülpt  sich  aus  dem  verdünnten  Boden 
des  Vorderhirns  ein  kleines  Divertikel  vor  v),  der  sogenannte  Trichter,  der  mit 
seiner  Spitze  und  Vorderwand  auf  die  Mitte  des  Grundes  der  RATHKEschen 
Tasche  zu  liegen  kommt. 

Dieser  Trichterfortsatz  wird  im  Verlauf  der  ersten  3  Monate  an  seiner 
Basis  von  2  den  lateralen  Teilen  des  Grundes  der  RATHKEschen  Tasche 
entstammenden  Auswüchsen  umfaßt  und  eingeschlossen,  wodurch  beeinflußt, 
er  in  Keilform  auswächst  (Rudel).  Fig.  1  zeigt  bei  einem  Embryo  in  der 
7.  Woche  die  RATHKEsche  Tasche  im  oberen  Abschnitt  der  Wand  des  Vorder- 


1)  Nach  Hochstetter  eine  stumpfwinkelige,  etwa  0,16  mm  breite  Leiste. 

Seh  walbe-G  rub  er ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  32 
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(Nach  Rudel.) 


hirns;  in  der  Mitte  des  Tasehengrundes  liegt  zwischen  2  flachen  Erhaben- 
heiten desselben  der  Trichter.  Auf  Fig.  2,  die  von  einem  Embryo  aus  der 

8.  Woche  stammt,  gewahrt 
man  den  Stiel,  der  zum 
Hypophysensäckchen  strebt, 
ferner  den  gut  entwickelten 
Trichterfortsatz,  der  von  zwei 
Auswüchsen  des  Hypophysen- 
säckchens  dicht  am  Hirn  halb 
umfaßt  wird.  In  der  9.  bis 
10.  Woche  schwindet  das 
Lumen  des  Trichterfortsatzes, 
der  nach  Hochstetter  bald 
die  Form  eines  halbkugeligen 
Körpers ,  bald  die  eines 
Zapfens  aufweist  oder  auch 
an  seiner  Basis  halsartig  ein- 
geschnürt ist. 

Was   die  weitere  Ent- 
wicklung der  Orohypophyse 
anlangt,  so  sei  erwähnt,  daß 
man  bereits  bei  einem  Em- 
bryo von  16  mm  Scheitel- 
steißlänge einen  median  ge- 
legenen breiten  Wulst  wahr- 
nehmen kann  und  daß  der  platte  Hypophysensack  zu  beiden  Seiten  dieses 
Wulstes  (nach  Hochstetter  Mittelwulst  genannt)  schüsseiförmig  vertieft 
ist.  —  Im  Verlauf  der  Entwickelung  dehnt  sich  die  starke  Zellproliferation, 

die  an  den  hirnwärts 
gebogenen  Rändern  der 
Hypophysentasche  be- 
gonnen hat,  auf  die  fron- 
tale Wand  des  Hypo- 
physensackes aus,  wäh- 
rend die  dorsale  Wand, 
die  durch  den  Trichter- 
fortsatz rinnenförmig  ein- 
gebuchtet ist,  fast  keine 

Proliferationstätigkeit 
aufweist.  —  Auch  die  die 
Neurohypophyse  umfas- 
senden Hörner  zeigen 
deutliche  Zeichen  von 
Wucherung,  durch  wel- 
chen Wucherungsprozeß 
die  Adenohypophyse  ihre 
bis  dahin  innegehabte 
Gestalt  verliert  und  jetzt 
einem  dickwandigen  Korb 
gleicht  (Hochstetter). 
—  Die  enge  Oeffnung 
dieses  „Korbes"  ist  nach  oben  gerichtet  und  seine  Höhle  durch  die  aus  dem 
Mittelwulst  entstandene  „Mittelwulstplatte"  in  2  Hälften  geteilt.  Durch 


Fig.  2.   (Nach  Rudel.) 
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die  Oeffnung  in  diesem  „Korb"  dringen  Bindegewebe  und  Gefäße  in  das 
Innere  zwischen  die  aus  der  Korbwand  sprießenden  Drüsenschläuche,  so 
daß  die  Korböffnung  den  Hilus  der  Orohypophyse  darstellt.  —  Drüsen- 
schläuche, die  aus  der  frontalen  Wand  des  Hypophysenkorbes  in  der  Richtung 
gegen  die  Chiasmaplatte  vordringen,  stellen  die  erste  Anlage  des  Processus 
infundibularis  (Hochstetter)  dar,  jenes  Teiles  der  Orohypophyse,  der  sich 
später  an  der  Vorderwand  des  Infundibulums  als  sogenannter  vorderer 
Trichterbelag  chiasmawärts  hinaufzieht. 

An  der  Dorsalseite  der  Neurohypophyse  kann  man  3  Haufen  dunkel- 
gefärbter  Zellen  wahrnehmen,  die  ein  Lumen  erhalten  und  möglicherweise 
Ausbuchtungen  der  einst  hohlen  Neurohypophyse  darstellen. 

Ende  des  4.  Monats  ist  die  Formgestaltung  der  Hypophyse  vollendet, 
wobei  dieselbe  einen  walzenförmigen  Körper  mit  transversal  verlaufender 
Längsachse  darstellt.  —  Bei  Embryonen  von  15 — 20  cm  Scheitelsteißlänge 
zeigt  die  Neurohypophyse  deutliche  Keulenform  mit  einem  schmalen  Hals, 
der  entweder  völlig  von  Vorderlappengewebe  umwachsen  ist  oder  in  einer 
schmalen  Rinne  des  Vorderlappens  eingebettet,  an  seiner  dorsalen  Fläche 
frei  liegt. 

Durch  Produktion  von  Drüsenschläuchen,  die  inzwischen  auch  von  der 
dorsalen  Wand  der  Hypophysenhöhle  aus  erfolgt  ist,  wird  jener  Teil  der 
Hypophyse  angelegt,  den  man  als  Zwischenlappen  oder  Pars  intermedia 
bezeichnet,  der  beim  Menschen  jedoch  im  Gegensatz  zum  Tier  nicht  weiter 
zur  Ausbildung  gelangt  und  im  postnatalen  Leben  ganz  verloren  geht. 
Bei  Embryonen  der  obengenannten  Länge  erscheint  die  Anlage  des  Zwischen- 
lappens durch  die  schmale,  spaltförmige,  nach  vorne  konvexe  Hypophysen- 
höhle von  dem  weit  mächtigeren,  frontalen  Anteil  des  Hypophysenkorbes 
getrennt.  In  diesem  haben  die  aus  der  Mittelplatte  auswachsenden  Drüsen- 
schläuche das  gefäßführende  Bindegewebslager  inzwischen  in  2  symmetrische 
Hälften  geteilt,  so  daß  der  Vorderlappen  der  Hypophyse  jetzt  einen  paarigen 
Hilus  enthält. 

Die  weiteren  Entwicklungsvorgänge  der  Hypophyse  sind,  abgesehen 
von  der  Größenzunahme  des  Organs,  vorwiegend  histologischer  Natur, 
wobei  das  Auftreten  der  chromophilen  Zellen  im  Vorderlappen  die  wichtigste 
Veränderung  darstellt. 

Nach  Erdheim  treten  die  ersten  eosinophilen  Zellen  bei  einem  Embryo 
von  29  cm  Länge,  nach  E.  J.  Kraus  im  Beginn  der  2.  Schwangerschaftshälfte 
auf,  während  die  ersten  Basophilen  erst  am  Ende  der  Gravidität  oder  bald 
nach  der  Geburt  zu  sehen  sind.  Nach  Stämmler  sollen  die  basophilen 
Zellen  zur  Zeit  der  Geburt  noch  fehlen.  Die  Angabe  Hammars,  daß  beim 
Menschen  die  ersten  Eosinophilen  in  der  Hyphyse  schon  bei  Embryonen 
von  22 — 27  mm  Länge  auftreten,  bedarf  wohl  noch  einer  Bestätigung. 

Die  normale  Anatomie  der  Hypophyse. 

Die  Hypophyse  stellt  ein  ungefähr  bohnenförmiges  Gebilde  dar,  das 
mittels  eines  Stieles  mit  dem  Boden  des  Zwischenhirns  verbunden  ist.  — 
Das  Organ,  das  sich  aus  einem  größeren,  drüsigen  Anteil,  dem  Vorderlappen, 
und  einem  kleineren,  nervösen  Anteil,  dem  Hinterlappen,  zusammensetzt, 
besitzt  beim  Erwachsenen  ein  Durchschnittsgewicht  von  ungefähr  0,63  g 
und  liegt  in  einem  knöchernen  Sattel  der  Schädelbasis,  der  Sella  turcica, 
eingebettet.  Die  Bindegewebskapsel  der  Hypophyse  ist  sehr  innig  mit  der 
Duraauskleidung  der  Sella  verwachsen ,  so  daß  die  Herausnahme  der 
Hypophyse  am  besten  gelingt,  wenn  man  die  Dura  bei  der  Entfernung  der 
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Hypophyse  mitnimmt.  Dort,  wo  die  Dura  mater  der  Schädelbasis  den  Rand 
des  Türkensattels  erreicht,  teilt  sie  sich  in  2  Blätter,  von  denen  das  eine  zur 
Auskleidung  der  Sella  in  die  Tiefe  dringt,  während  das  andere  die  obere 
Fläche  der  Hypophyse  bekleidet  und  damit  die  Sella  nach  oben  abschließt. 
Auf  diese  Weise  entsteht  das  Diaphragna  sellae,  das  für  den  zum  Zwischen- 
hirnboden  ziehenden  Hypophysenstiel  eine  Oeffnung  besitzt,  deren  Rand 
innig  mit  der  Pia  verwachsen  erscheint  (Erdheim).  Der  Ueberzug  des 
Trichters  stellt  einen  Fortsatz  der  Pia  dar. 

Der  Vorderlappen  (auch  Adeno-  oder  Orohypophyse  genannt)  zeigt  auf 
Horizontalschnitten  ungefähr  Nierenform  und  besitzt  ein  markig  beschaffenes, 
grauweiß  und  graurötlich  geflecktes  Parenchym  und  symmetrisch  in  jeder 
Hälfte  eine  kleine,  strahlige,  dem  Hilus  entsprechende  Bindegewebsanhäufung. 
Der  Hinterlappen,  der  auf  Horizontalschnitten  eine  rundliche  Form  aufweist, 
erscheint  in  den  Ausschnitt  des  nierenförmigen  Vorderlappens  eingepaßt 
und  hat  eine  dunklere,  und  zwar  graue  bis  graubräunliche  Farbe.  —  In  den 
hinteren  Partien  des  Vorderlappens,  angrenzend  an  die  Neurohypophyse, 
liegt  die  schmale,  makroskopisch  nicht  immer  deutlich  wahrnehmbare, 
kolloidhaltige  Cysten  und  Follikel  enthaltende  Markschicht  oder  Mark- 
substanz, die  fälschlich  auch  Zwischen-  oder  Mittellappen  genannt  wird, 
bzw.  mit  diesem  nur  bei  Tieren  vorkommenden  Teil  der  Hypophyse  irrtüm- 
licherweise identifiziert  wird. 

Die  Blutversorgung  der  Hypophyse  erscheint  sehr  kompliziert  und 
dürfte  noch  heute  nicht  ganz  geklärt  sein.  —  Der  Vorderlappen  enthält 
nach  einer  neueren  Arbeit  von  B.  Fuchs  sein  Blut  aus  dem  Circulus  arteriosus 
Willisi.  Die  Hauptäste  sind  die  Arteriae  hypophysis  superiores,  welche  von 
der  Arteria  carotis  interna  oder  vom  Anfang  des  Ramus  communicans 
posterior  abzweigen.  Diese  Gefäße  gehen  vorwiegend  an  der  vorderen  Seite 
des  Trichters  hinab,  um  nach  ihrem  Eintritt  in  die  Hypophyse  entlang  der 
Grenze  zwischen  Vorder-  und  Hinterlappen  in  die  Bindegewebszone  daselbst 
zu  gelangen  und  dünnwandige  Zweige  strahlenförmig  in  den  Vorderlappen 
zu  entsenden.  Von  Bindegewebe  begleitet,  bilden  diese  Gefäße  die  soge- 
nannten Fasciculi  laterales  hypophysis,  die  am  Horizontalschnitt  durch  den 
Vorderlappen  als  2  Grübehen  links  und  rechts  von  der  Mittellinie  impo- 
nieren. —  Von  den  Fasciculi  gehen  auf  dem  Wege  weite  Kanäle  in  das  drüsige 
Gewebe  und  verteilen  sich  daselbst  auf  immer  schmäler  werdende  Kapillaren. 
—  Die  Venen  haben  nach  Fuchs  denselben  Verlauf  und  münden  angeblich 
in  das  Venennetz  des  Tuber  cinereum. 

Den  Hinterlappen  versorgt  von  beiden  Seiten  je  ein  Ast,  der  von  der 
Arteria  carotis  interna  stammt.  Dies  Gefäß,  die  Arteria  hypophysis  inferior, 
verteilt  sich  in  sekundäre  Zweige  und  tritt  in  die  Kapsel  der  Hypophyse 
nahe  der  Stelle,  wo  die  Bindegewebssehicht  zwischen  Vorder-  und  Hinter- 
lappen beginnt.  Dadurch,  daß  sich  die  Zweige  der  beiden  unteren  Hypo- 
physenarterien vereinigen,  bilden  sie  an  der  Grenze  der  beiden  Lappen 
einen  arteriellen  Ring.  Von  dieser  Grenzstelle  gehen  einerseits  Zweige 
in  die  Kapsel  des  Hinterlappens  und  von  da  in  den  Hinterlappen,  anderseits 
treten  Zweige  von  hier  auch  direkt  in  die  Substanz  des  Hinterlappens.  - 
Im  unteren  Drittel  der  Hypophyse  tritt  nach  B.  Fuchs  auf  der  einen  Seite 
ein  arterielles  Gefäß  mit  kräftiger  Wandung  hinzu,  um  sich  dem  oberen 
Drittel  der  Hypophyse  zuzuwenden.  Dieses  Gefäß  gibt  Aeste  an  den  Hinter- 
lappen und  nach  vorne  an  die  Marksubstanz  ab.  Diese  Aeste  vereinigen 
sich  schließlich  mit  den  von  oben  entlang  des  Stieles  kommenden  Gefäßen 
und  gehen  mit  ihnen  teilweise  in  den  Vorderlappen.  —  Das  venöse  Blut 
läuft  nach  Fuchs  durch  die  Gefäße  gleichartiger  Bindegewebsbalken,  durch 
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welche  die  Arterien  eintreten.  Aus  der  Marksubstanz  ist  der  Ablauf  des 
Blutes  in  zwei  Richtungen  möglich,  nach  oben  in  die  Venen  des  Stieles  und 
nach  rückwärts  in  die  Venen  des  Hinterlappens. 

Ob  ein  Lymphbahnsystem  in  der  Hypophyse  besteht,  ist  umstritten. 
Nach  Edinger  finden  sich  intra-  und  interzelluläre  sowie  perivaskuläre 
Räume  in  der  Hypophyse,  die  durch  Injektion  darzustellen  gehen  und 
mittels  welcher  die  Hypophyse  ihr  Inkret  durch  den  Hinteiiappen  hin- 
durch dem  Gehirn  zuführen  soll. 

Ueber  Nerven  der  Hypophyse  siehe  das  nächste  Kapitel  über  die 
normale  Histologie  der  Hypophyse. 

Die  normale  Histologie  der  Hypophyse. 

Der  Vorderlappen  besteht  aus  soliden  Epithelsträngen,  deren  Breite 
zwischen  50  und  70  \x  schwankt  und  zwischen  denen  reichlich  dünnwandige, 
von  spärlichem  Bindegewebe  begleitete  Gefäße  liegen.  Die  Epithelzellen 
des  Vorderlappens  sind  teils  große,  protoplasmareiche,  gut  begrenzte,  granu- 
lierte Zellen,  teils  kleine  Zellen  mit  spärlichem,  schlecht  darstellbarem, 
am  Rande  wie  zerfasert  aussehendem  Protoplasma.  Während  sich  die  erst- 
genannten Zellen  durch  eine  starke  Affinität  ihrer  Granula  zu  gewissen  Farb- 
stoffen auszeichnen  und  darum  auch  chromophile  Zellen  genannt  werden, 
färbt  sich  das  Protoplasma  der  letztgenannten  Zellen  nur  in  geringem 
Grade,  so  daß  man  diese  Zellen  auch  als  chromophobe  Zellen  bezeichnet.  — 
Die  chromophilen  Zellen  färben  sich  teils  mit  Eosin  leuchtend  rot  (eosinophile 
Zellen),  teils  mit  Hämatoxylin  blauviolett  (basophile  Zellen).  Die  Chromo- 
philen entstehen  aus  den  Chromophoben,  auch  Hauptzellen  genannt,  wobei 
als  Vorstufen  der  Basophilen  die  von  E.  J.  Kraus  beschriebenen,  in  den 
meisten  Hypophysen  bei  exakter  Untersuchung  nachweisbaren,  noch  un- 
granulierten  UebergangszeUen  anzutreffen  sind. 

Das  Drüsenepithel  der  Adenohypophyse  besitzt  die  Fähigkeit,  Kolloid 
zu  erzeugen,  an  welchem  Vorgang  sich  in  erster  Linie  das  Parenchym 
des  hinteren,  der  Neurohypophyse  angrenzenden  Abschnittes  der  Adeno- 
hypophyse, die  sogenannte  Markschicht  oder  Marksubstanz,  beteiligt, 
während  kolloidhaltige  FoUikel  in  den  übrigen  Teilen  des  Vorderlappens 
nur  in  geringer  Zahl  vorkommen.  —  Mit  dem  Alter  zunehmend,  zeigt  das 
Drüsenepithel  lipoide  Einlagerungen,  die  entweder  Vollkörner  oder  Ring- 
körner oder  auch  vakuoläre  Formen  bilden.  In  etwa  20  %  der  Hypophysen 
fand  E.  J.  Kraus  neben  isotropem  anisotropes  Lipoid  in  den  Drüsenepithelien 
des  Vorderlappens. 

Bezüglich  der  Innervation  des  Vorderlappens  wäre  zu  sagen,  daß  geringe 
Mengen  Nervenfasern  daselbst  nachgewiesen  worden  sind. 

Der  Hinterlappen  der  Hypophyse  besteht  in  erster  Linie  aus  Neuroglia, 
die  jedoch  von  der  des  übrigen  Zentralnervensystems  abweicht,  indem  sie 
nach  A.  Kohn  eine  Art  ependymäre  Glia  darstellt,  die  primitiver  ist  als 
diejenige  des  Gehirns  und  Rückenmarkes.  Außer  dieser  Glia  enthält  der 
Hinterlappen  auch  noch  ein  reiches  Nervengeflecht,  wobei  die  Nervenfasern 
sowohl  im  Stiel  als  auch  im  Hinterlappen  festzustellen  sind  (Greving). 

Als  Ursprungsort  dieser  Fasern  ist  nach  diesem  Autor  der  Nucleus 
supraopticus  anzusehen,  der  über  dem  Tractus  opticus,  an  dessen  dorsale 
Wölbung  er  sich  eng  anschließt,  gelegen  ist. 

Von  weiterem  Interesse  sind  die  pigmenthaltigen  Zellen  der  Neuro- 
hypophyse. Nach  A.  Kohn  ist  das  Pigment  ein  Abbauprodukt  der  Neuroglia 
und  liegt  nur  in  den  Gliazellen,  und  zwar  in  den  knotig  aufgetriebenen 
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Teilen  der  Fortsätze  länglicher,  ungefähr  zylindrischer  Zellen  und  im  Zelleib 
multipolarer  Riesengliazellen,  während  nach  Stumpf  das  Pigment  haupt- 
sächlich in  den  Maschen  des  Glianetzes  liegen  soll.  Chemisch  steht  das 
Hinterlappenpigment,  das  vielfach  mit  dem  Alter  des  Individuums  an  Menge 
zunimmt,  nach  Oberndorfer  dem  Lipofuscin  im  Sinne  von  Hueck  nahe. 

Außer  Pigment  finden  sich  im  Hinterlappen  basophile  Zellen,  die  vom 
Vorderlappen  in  verschiedenem  Maße  einwandern  und  die  von  manchen 
Autoren  (Stumpf,  Vogel)  mit  der  Pigmentbildung  daselbst  in  Verbindung 
gebracht  werden.  Mit  steigendem  Alter  nimmt  die  Menge  der  einwandernden 
Basophilen  im  allgemeinen  zu,  wenngleich  auch  im  hohen  Alter  Fälle  mit 
spärlichen  Basophilen  im  Hinterlappen  vorkommen.  Gravide  Frauen  und 
Frauen,  die  mehrere  Geburten  überstanden  haben,  zeigen  meistens  wenig 
basophile  Zellen  im  Hinterlappen. 

Der  Hypophysenstiel  besteht  aus  demselben  gliösen  Gewebe  wie  der 
Hinterlappen  und  trägt  an  seiner  Vorderfläche  einen  Belag  aus  Drüsen- 
parenchym,  der  eine  Fortsetzung  des  Vorderlappens  darstellt. 

In  der  Schwangerschaft  erfährt  die  Hypophyse  eine  ganz  spezifische 
Veränderung,  indem  sie  infolge  einer  starken  Vermehrung  und  Vergrößerung 
der  Hauptzellen  beträchtlich  hypertrophiert.  Die  in  der  Schwangerschaft 
gewucherten  Hauptzellen,  die  sich  nicht  nur  durch  ihre  beträchtliche  Größe, 
sondern  auch  durch  eine  feinste  Granulierung  des  Protoplasmas  und  einen 
geringeren  Lipoidgehalt  von  den  gewöhnlichen  Hauptzellen  unterscheiden, 
tragen  den  Namen  Schwangerschaftszellen  und  bilden  sich  nach  der  Gra- 
vidität immer  wieder  zurück,  indem  sie  sich  in  Hauptzellen  umwandeln. 

Die  Rachendachhypophyse. 

Entsprechend  der  Ansatzstelle  der  Nasenscheidewand  liegt  am  Rachen- 
dach genau  in  der  Medianebene  die  Rachendachhypophyse,  auch  Hypophysis 
pharyngea  genannt.  Sie  stellt  einen  einfachen  oder  unterbrochenen  Strang  dar, 
der  von  den  oberflächlichen  Schichten  der  Rachenschleimhaut  in  schräger 
Richtung  nach  hinten  oben  gegen  die  Schädelbasis  zieht  und  beim  Erwach- 
senen ein  5 — 6  mm  langes  und  0,5 — 1  mm  dickes  Organ  darstellt.  Dieses 
ist  aus  denselben  Drüsenepithelien  aufgebaut  wie  der  Vorderlappen  der 
Hypophyse,  nur  daß  zahlenmäßig  an  erster  Stelle  nicht  die  Eosinophilen, 
sondern  die  Hauptzellen  stehen.  Wie  in  der  Haupthypophyse  finden  sich  auch 
in  der  Rachendachhypophyse  häufig  die  noch  später  zu  besprechenden 
Plattenepithelhaufen  als  Reste  des  ehemaligen  Hypophysenganges. 

Die  Entwicklungsstörungen  der  Hypophyse. 

Heterotopien  im  Bereich  der  Hypophyse  und  die  aus 
ihnen  hervorgehenden  Choristome  und  Blastome. 

Die  Kompliziertheit  der  entwicklungsgeschichtlichen  Vorgänge,  die  sich 
im  Bereiche  der  Hypophyse  abspielen,  vor  allem  der  ganz  eigenartige  Ascensus 
der  von  der  Mundbucht  abstammenden  Orohypophyse  in  das  Innere  der 
Schädelhöhle  und  die  Verschmelzung  dieser  mit  der  aus  dem  Zwischenhirn 
auswachsenden  Neurohypophyse  machen  es  verständlich,  daß  die  Hypo- 
physe mehr  als  jedes  andere  Organ  eine  Fundstätte  verlagerter  Keime 
und  aus  solchen  entstandener  blastomähnlicher  und  auch  echter  blastomatöser 
Bildungen  darstellt.  —  Allerdings  erscheint  es  fraglich,  ob  sämtliche  hetero- 
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topen  Gewebskeime ,  die  im  Bereich  der  Hypophyse  gefunden  werden, 
als  Ausdruck  eines  abnormen  Geschehens  angesehen  werden  dürfen,  zumal 
manche  von  ihnen,  wie  z.  B.  die  gleich  zu  besprechenden  Plattenepithel- 
haufen bei  genauer  Untersuchung  —  wenigstens  bei  Erwachsenen  —  in  der 
Mehrzahl  aller  Fälle  gefunden  werden. 

1.  Die  Plattenepithelhaufen  der  Hypophyse  und  die 
Hypophysenganggesch  wülste. 

Die  allerersten  Angaben  über  Plattenepithelhaufen  in  der  Hypophyse 
finden  sich  bei  Luschka,  der  an  der  Außenseite  des  Hypophysenparen- 
chyms,  da,  wo  dieses  an  seine  membranöse  Hülle  anstößt,  bald  spärlicher, 
bald  reichlicher  große,  polygonale,  den  Zellen  der  Mundschleimhaut  zum 
Verwechseln  ähnliche  „Plättchen"  fand,  welche  fein  granuliert  und  mit  scharf 
ausgeprägten  Kernen  versehen  waren.  —  Angeregt  durch  einen  Fall  einer 
epithelialen  Geschwulst  des  Infundibulums  aus  geschichtetem  Pflasterepithel, 
untersuchte  Saxer  die  Hypophyse,  den  Trichter  und  den  Boden  des  3.  Ven- 
trikels eines  an  Tuberkulose  verstorbenen  Mannes  an  Sagittalschnitten  und 
sah  hoch  oben  am  Stiel,  sowie  auch  weiter  nach  der  Hypophyse  zu  im 
Drüsengewebe  Zellhaufen,  die  an  „Krebszapfen  von  epidermoidaler  Be- 
schaffenheit" erinnerten. 

Es  unterliegt  keinem  Zweifel,  daß  es  sich  bei  diesen  Formationen  um 
die  im  Jahre  1904  in  eingehender  Weise  von  Erdheim  beschriebenen  Platten- 
epithelhaufen gehandelt  hat  und  nicht  um  Hypophysenepithelien  in  einem 
besonderen  Funktionszustand,  wie  Saxer  angenommen  hatte. 

Erdheim  untersuchte  20  menschliche  Hypophysem  von  Individuen 
verschiedener  Altersstufen  und  konnte  die  erwähnten  Plattenepithelhaufen 
bei  Erwachsenen  in  10  von  13  Fällen  beobachten. 

Ihr  ausschließlicher  Sitz  ist  nach  Erdheim  der  Fortsatz  und  der  nach 
vorne  an  denselben  zunächst  sich  anschließende  Teil  der  oberen  Fläche  des 
Hypophysenvorderlappens.  In  2  Fällen  fanden  sich  die  Plattenepithelhaufen 
in  dem  intermediären,  durch  den  Vorderlappen  ziehenden,  die  großen  Gefäße 
führenden  Bindegewebsstrang.  —  Mit  Ausnahmen  dieser  Stellen  kommen 
nach  Erdheim  Plattenepithelhaufen  sonst  nirgend^  im  Vorderlappen  vor, 
weder  an  seiner  unteren  noch  an  seiner  hinteren  Seite,  weder  im  Gebiet 
der  RATHKEschen  Cyste,  noch  im  Hinterlappen. 

Die  Zahl  der  Plattenepithelhaufen  ist  sehr  wechselnd,  bald  nur  gering, 
bald  sehr  groß,  wobei  die  Größe  der  einzelnen  Haufen  mit  dem  Alter  des 
Trägers,  wenn  auch  nur  sehr  langsam  zunimmt.  Sie  liegen  gewöhnlich  im 
Hypophysengewebe  und  stellen  daselbst  eigene,  scharf  umschriebene  Gebilde 
dar.  —  Vereinzelte  Plattenepithelhaufen  sah  Erdheim  gelegentlich  im  duralen 
Diaphragma  der  Sella  turcica. 

Die  Tatsache,  daß  bei  Föten  und  Neugeborenen  die  Plattenepithelhaufen 
nicht  nachweisbar  sind,  erklärt  Erdheim  mit  ihrer  in  diesem  Alter  be- 
sonderen Kleinheit,  während  sie  beim  Erwachsenen  und  namentlich  bei 
älteren  Menschen  ohne  Mühe  gefunden  werden  können,  da  sie  sich  —  wie 
erwähnt  —  mit  zunehmendem  Alter,  wenn  auch  nur  langsam,  so  doch 
beträchtlich  vergrößern. 

Was  den  zelligen  Aufbau  dieser  Haufen  anbelangt,  finden  sich  solche 
aus  reinen  Basalzellen  und  solche  aus  Basalzellen  und  einem  Stratum  spi- 
nosum.  In  der  Hälfte  der  Fälle  von  Erdheim  waren  die  Plattenepithel- 
haufen in  der  verschiedensten  Weise  mit  Hypophysenzellen  und  aus  indiffe- 
rentem Epithel  bestehenden  Bläschen  kombiniert  (Fig.  3). 
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In  größeren  Plattenepithelhaufen  kann  es  durch  Erweichung  der  zentral 
gelegenen  Zellmassen  zur  Bildung  eines  mit  Flüssigkeit  erfüllten  Platten- 
epithel  cystchens  kommen.  —  Besonders  zu  bemerken  wäre  nach  Erdheim, 
daß  die  Plattenepithelhaufen  niemals  Keratohyalin,  Hornschuppen,  Talg- 
drüsen, Schweißdrüsen  oder  Haare  erkennen  lassen. 

Das  Vorkommen  von  Plattenepithelhaufen  in  der  Hypophyse  ist  ent- 
wicklungsgeschichtlieh  zu  erklären,  wobei  angenommen  werden  muß,  daß 
die  genannten  Bildungen  aus  den  involvierten  Resten  jenes  Teiles  des 
Hypophysenganges  hervorgehen,  der  beim  Embryo  am  Vorderlappen  der 
Hypophyse  inseriert. 

Kiyono,  der  50  Hypophysen  auf  Plattenepithelhaufen  untersucht  hat, 
unterscheidet  3  verschiedene  Formen  dieser  Bildungen:  eine  typische, 
eine  atypische  und  eine  gemischte  Form,  wenngleich  er  zugibt,  daß  es 
zwischen  diesen  Typen  auch  Uebergänge  gibt.  —  Bei  der  ersten  Form 


plexe  an  einem  Ort  schwankt  nach  Kiyono  bedeutend.  In  einem  Fall 
betrug  dieselbe  3,  in  dem  anderen  Falle  zählte  der  Autor  ganz  oben  am 
Infundibulum  ihrer  36.  —  Auch  die  Größe  der  Herde  ist  sehr  verschieden. 
Die  kleinsten  zählen  oft  nur  3  bis  5  Zellen,  die  größten  auch  100  und 
mehr.  —  Die  meisten  Zellkomplexe  liegen  nach  Kiyono  im  Vorderteil  des 
Hypophysenstiels.  Auch  Kiyono  betont,  daß  in  seinen  Fällen  bis  zum 
Alter  von  20  Jahren  niemals  Plattenepithelhaufen  in  der  Hypophyse  ge- 
funden werden  konnten. 

Guizetti,  der  30  Hypophysen,  die  von  Frühgeborenen,  Neugeborenen, 
Kindern  und  Erwachsenen  bis  zum  30.  Lebensjahr  stammten,  auf  ihren 
Gehalt  an  Plattenepithelhaufen  durchmustert  hat,  sah  die  ersten  Epithel- 
haufen bei  einem  3  Jahre  alten  Kinde  und  fand,  daß  dieselben  bei  Kindern 
bis  zu  10  Jahren  ein  anderes  Aussehen  besitzen  als  im  späteren  Alter,  da 
ihre  Kerne  rundlich  sind  und  keinen  Nucleolus  haben.  —  Ob  eine  Scheidung 
der  Plattenepithelhaufen  in  sogenannte  „epiteli  prepavimentosi"  und  „epiteli 
pavimentosi",  durch  die  Guizetti  die  verschiedene  Reife  der  Plattenepithel- 
haufen zum  Ausdruck  bringen  will,  nötig  erscheint,  soll  dahingestellt  bleiben. 

Orlandi  fand  die  von  Guizetti  bei  Kindern  beschriebenen  „epiteli 


Fig.  3.    Plattenepithelhaufen  der  Hypophyse. 


bilden  die  Plattenepi- 
thelien  größere  oder  klei- 
nere Haufen  von  rund- 
licher oder  mehr  lang- 
gestreckter oder  auch 
sanduhrförmiger  Gestalt. 
—  Bei  der  zweiten,  der 
atypischen  Form ,  sind 
die  Zellstränge  langge- 
streckt, wie  Kiyono  sich 
ausdrückt ,  bindfaden- 
förmig, während  bei  der 
gemischten  Form  dem 
Plattenepithel  auchHypo- 
physenvorderlappenzellen 
beigemischt  sind ,  und 
zwar  nicht  nur  Haupt- 
zellen, wie  Erdheim  be- 
tont, sondern  auch  Baso-, 
phile  und  Eosinophile.  - 
Die  Zahl  der  Zellkoni- 
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prepavimentosi"  (Plattenepithelien  von  geringerer  Reife)  auch  bei  Er- 
wachsenen und  zwar  in  der  Mitte  der  aus  reifen  Plattenepithelien  zusammen- 
gesetzten Stränge.  —  Gleich  Guizetti  beschreibt  auch  Orlandi  'regressive, 
und  zwar  hydropische  Veränderungen  der  zentralen  Teile  der  Plattenepithel- 
haufen, hauptsächlich  bei  Nephritikern  und  im  Greisenalter. 

Im  Bereich  der  Rachendachhypophyse  fand  die  genannten 
Plattenepithelhaufen  Christeller,  und  zwar  unter  34  Fällen  20mal.  Ihre 
Zahl  schwankt  von  einem  einzigen  kleinen  Haufen  bis  zu  großen  Haufen- 
gruppen, die  selbst  die  überwiegende  Masse  der  Rachendachhypophyse 
bilden  können.  Die  einzelnen  Haufen  liegen  durchaus  regellos,  einmal  im 
Vorderteil,  das  andere  Mal  im  hinteren  Abschnitt  des  Organs  oder  in  der 
Mitte.  Christeller,  der  die  Plattenepithelhaufen  in  der  Rachendach- 
hypophyse schon  bei  einem  4  Jahre  alten  Kinde  nachweisen  konnte, 
vermochte  eine  stärkere  Entwicklung  von  Plattenepithel  mit  zunehmendem 
Alter,  wie  dies  von  den  meisten  Autoren  für  die  Plattenepithelhaufen  der 
Haupthypophyse  behauptet  wird,  nicht  festzustellen. 

Die  Plattenepithelhaufen  der  Hypophyse  fanden  im  Vorstehenden  vor 
allem  deshalb  eine  besondere  Würdigung,  weil  die  genaue  Kenntnis  dieser 
heterotopen  Bildungen,  die  von  der  Mundbucht  abstammen,  für  das  Ver- 
ständnis der  Histogenese  der  Hypophysengangsgeschwülste  un- 
bedingt nötig  erscheint.  Es  ist  ein  Verdienst  Erdheims,  den  Beweis  er- 
bracht zu  haben,  daß  diese  interessanten  Geschwülste  einzig  und  allein  von 
den  eben  ausführlich  besprochenen  Plattenepithelhaufen  im  Bereiche  der 
Hypophyse  ihren  Ausgang  nehmen  und  nicht,  wie  Bartels  gemeint  hat, 
ebensogut  auch  aus  versprengten  Epidermiskeimen  (wie  die  Cholesteatome) 
hervorgehen  können. 

So  wie  die  auf  den  Hypophysengang  zurückzuführenden  Plattenepithel- 
haufen einerseits  in  der  Hypophyse,  andererseits  am  Infundibulum  vor- 
kommen, so  entstehen  auch  die  von  ihnen  ausgehenden  Hypophysengangs- 
geschwülste oder  Erdheim- Tumoren  entweder  in  der  Hypophyse  oder  am 
Infundibulum  und  haben  dementsprechend  ihren  Ursprung  und  Sitz  bald 
intrasellar,  blad  extrasellar.  Während  die  intrasellar  zur  Entwicklung 
gelangten  Hypophysengangsgeschwülste  vor  allem  die  Hypophyse  kom- 
primieren und  zerstören,  richtet  sich  die  zerstörende  Wirkung  der  extrasellar 
gelegenen,  vom  Hypophysenstiel  oder  Infundibulum  ausgehenden  Erdheim- 
Tumoren  in  erster  Linie  gegen  den  Boden  des  3.  Ventrikels. 

Da  der  Hypophysengang  seinen  Weg  durch  das  Keilbein  nimmt,  ist  die 
Möglichkeit  gegeben,  daß  sich  ein  Erdheim- Tumor  gelegentlich  auch  inner- 
halb des  Keilbeins  entwickelt,  wie  dies  in  der  jüngsten  Zeit  von  Bock  be- 
schrieben worden  ist. 

Die  Hypophysengangsgeschwülste,  unter  denen  es  gutartige  und  bös- 
artige Formen  gibt,  zeichnen  sich,  abgesehen  von  der  verschiedenen  Lokali- 
sation auch  durch  eine  besondere  Mannigfaltigkeit  ihres  anatomischen  und 
histologischen  Bildes  aus.  So  gibt  es  solide,  cystische,  cystisch-papilläre 
Hypophysengangsgeschwülste  und  auch  solche,  in  denen  solide  und  cystische 
Teile  vorkommen.  —  Diese  Tumoren  sind  sehr  verschieden  groß  und  können 
selbst  die  Größe  einer  Männerfaust  erreichen. 

Das  histologische  Bild  der  soliden  Teile  eines  Erdheim- Tumors  zeigt 
Epithelnester,  die  in  ein  faseriges  Stroma  eingebettet  sind  und  an  der  Peri- 
pherie eine  einschichtige  Lage  von  Zylinderepithel  besitzen.  Bei  geeigneter 
Färbung  erkennt  man  deutlich,  daß  die  Tumorzellen  aus  typischen  Stachel- 
und  Riffelzellen  bestehen.  Durch  hydropische  Degeneration  solider  Epithel- 
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nester  kommt  es  zur  Bildung  von  PseudoCysten.  Nekrotische  Epithel- 
massen können  verkalken  und  auf  dem  Boden  der  Verkalkung  kann  auch 
Knochen  -neugebildet  werden.  -  -  Stark  regressive  veränderte  Erdheim- 
Tumoren  sind,  wie  noch  später  ausgeführt  werden  soll,  wiederholt  mit 
Teratomen  der  Hypophyse  verwechselt  worden. 

Bei  den  cystischen  oder  cystisch-papillären  ERDHEiM-Tumoren  besteht 
die  Auskleidung  der  cystischen  Hohlräume  aus  2  bis  mehrschichtigem 
Plattenepithel  und  die  Innenwand  zeigt  ganz  charakteristische,  blumenkohl- 
artige Zottenvegetationen,  oft  mit  ödematösem  Stroma.  -  -  Der  Cysten- 
inhalt  ist  bald  farblos,  bald  gelb,  bald  bräunlich  oder  auch  grünbraun,  serös, 
schleimig  oder  gallertig. 

Die  histologische  Aehnlichkeit  der  Hypophysengangsgeschwülste  mit 
den  Adamantinomen  ist  hinlänglich  bekannt  und  durch  die  histogenetische 
Verwandtschaft  der  zwei  Tumorarten  ohne  weiteres  verständlich. 

Zum  Schluß  sei  noch  erwähnt,  daß  Träger  maligner  Hypophysengangs- 
geschwülste meistens  jüngere  Individuen  sind,  während  bei  älteren  Menschen 
mehr  die  gutartigen  Formen  anzutreffen  sind. 

Im  Gegensatz  zu  den  Erdheim- Tumoren  gehen  die  in  unmittelbarer 
Nachbarschaft  der  Hypophyse  gelegentlich  vorkommenden  Cholesteatome 
von  versprengten  Epidermiskeimen  aus,  für  welche  Histogenese  auch  das 
Vorkommen  von  Keratohyalinkörnchen  in  der  epithelialen  Wandauskleidung 
dieser  Tumoren  spricht.  Verfasser  sah  ein  ungefähr  haselnußgroßes  Cholestea- 
tom an  der  Hirnbasis  in  dem  nach  vorne  offenen  Winkel,  den  der  Hypo- 
physenstiel mit  der  oberen  Fläche  des  Vorderlappens  bildet,  ohne  daß 
die  Hypophyse  durch  den  Tumor  in  Mitleidenschaft  gezogen  worden  wäre. 

2.  Das  Sternbergsche  Choristom. 

C.  Sternberg  war  der  erste,  der' in  der  Neurohypophyse,  und  zwar 
bei  einem  65jährigen  Manne  mit  Magenkarzinom  und  hochgradigem  allge- 
meinem Hydrops  ein  Choristom  aus  mangelhaft  ausgereiften,  neurogenen 
Elementen  beschrieben  hat.  Ungefähr  in  der  Mitte  des  Hinterlappens  fand 
sich  ein  ziemlich  gut  begrenztes,  annähernd  rundes  Knötchen,  das  von 
auffallend  großen,  polygonalen  Zellen  von  etwa  42  y.  im  Durchmesser 
gebildet  war.  —  Nach  Sternbergs  Beschreibung  liegen  die  Zellen,  deren 
mit  Eosin  blaß  graurotes  Protoplasma  wie  schaumig  oder  körnig  beschaffen 
ist,  dicht  beisammen,  so  daß  sie  vielfach  schwer  voneinander  abgrenzbar 
sind.  Der  Zellkern  ist  relativ  klein  (7 — 12  ji.),  rund,  blaß  färbbar  und  meist 
exzentrisch  gelegen.  Einzelne  Zellen  enthalten  2  Kerne,  manche  anscheinend 
auch  mehr.  Zwischen  den  Zellen  sieht  man  schmale  Spalträume,  die  von 
schlanken,  spindeligen  Zellen  ausgekleidet  sind  und  Kapillaren  angehören. 
In  der  Umgebung  des  Knotens  sind  die  Gliafasern  der  Neurohypophyse 
etwas  zusammengeschoben  und  dichter  gelagert.  Von  der  Umgebung  dringen 
Fasern  in  den  Knoten,  durchflechten  sich  und  bilden  zwischen  den  großen 
Zellen  kleine  Knäuel  (Fig.  4). 

Diese  Bildung,  die  Sternberg  als  Choristom  der  Neurohypophyse 
im  Sinne  von  Eugen  Albrecht  auffaßt  und  in  der  er  —  allerdings  mit 
Unrecht  —  die  Ursache  des  in  seinem  Falle  vorhandenen  allgemeinen  Hydrops 
erblicken  will,  hat  Priesel  zum  Gegensatz  einer  eingehenden  Untersuchung 
gemacht.  Diese  Choristome,  die  meistens  nicht  über  Mohnkorngröße  haben, 
fand  Priesel  in  20  Fällen  (darunter  13  Frauen)  einzeln  oder  in  der  Mehrzahl 
(bis  zu  3)  in  einer  Hypophyse,  so  daß  er  über  ein  Material  von  30  solchen 
Gebilden  verfügt.  —  Als  Sitz  dieser  Gewebsanomalien  gibt  Priesel  das 


Das  Choristom  Sternberg. 
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Infundibulum  bzw.  den  Hypophysenstiel  oder  die  Neurohypophyse  an, 
wobei  der  Lieblingssitz  im  Stiel  der  Hypophyse  zu  liegen  scheint.  6  kleine 
und  3  größere  Choristome  fand  Priesel  im  unteren  Abschnitt  des  neurogenen 
Stielgewebes,  11  kleine  in  der  Stielmitte,  4  kleine  und  2  größere  an  der  Hirn- 
basis bzw.  im  obersten  Abschnitt  des  Infundibulum  vor  dem  Tuber  cinereum 
und  je  zweimal  zentral  in  der  Neurohypophyse  oder  dem  Sellaboden  benach- 
bart. Priesel  betont  die  reinweiße  Farbe  und  den  medianen  Sitz  als  eine 
diesen  Bildungen  gemeinsame  Eigenschaft. 

Den  histologischen  Aufbau  fand  Priesel  in  seinen  Fällen  nicht  gleich- 
mäßig. Besonders  charakteristisch  erscheint  das  rein  bindegewebige  Stroma, 
das  mit  reichlich  vorhandenen  Blutgefäßen  zusammenhängt.  Die  feinen 
Fibrillen  umschließen  die  Tumorzellen  einzeln  oder  Komplexe  solcher, 
wobei  sich  zwischen  diesen  Zellen  keine  Fasern  mehr  nachweisen  lassen. 
Die  Geschwulstelemente  stoßen  unmittelbar  aneinander  und  zeigen  bald 


Fig.  4.    Das  Choristom  Sternberg.    (Starke  Vergrößerung.) 


eine  mehr  epitheloid-polygonale,  bald  mehr  spindclige  Gestalt.  Gliafärbungen 
ergeben  ein  negatives  Resultat.  Im  übrigen  decken  sich  die  histologischen 
Befunde  Priesels  mit  den  Feststellungen  Sternbergs.  Die  von  Priesel 
vorgenommene  Einteilung  dieser  Choristome  in  3  Gruppen  stützt  sich  auf 
die  zytologische  Zusammensetzung,  je  nachdem  ob  die  Knötchen  nur  aus 
epithelähnlichen  oder  nur  aus  spindeligen  Zellen  oder  aus  beiden  Formen 
aufgebaut  erscheinen. 

Bezüglich  der  Histogenese  dieser  Bildungen  schließt  sich  Priesel 
der  Ansicht  Sternbergs  an  und  hält  gleich  ihm  dieselben  für  gliöser  bzw. 
neuroepithelialer  Natur,  zumal  ganz  ähnliche,  große  Zellen  fast  regelmäßig 
im  nervösen  Teil  der  Hypophyse  anzutreffen  sind. 

Die  Untersuchungen  von  Kiyono  haben  unsere  Kenntnisse  über  das 
STERNBERGsche  Choristom  insofern  bereichert,  als  Kiyono  in  20  Hypophysen 
von  Kindern  bis  zum  Alter  von  1 — 2  Jahren  trotz  Serienschnitten  ähnliche 
Bildungen  kein  einziges  Mal  nachweisen  konnte. 

Während  Priesel  die  besondere  Größe  der  neurogenen  Choristomzelle 
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betont  und  sogar  Zellen  von  50  [i  beobachtet  hat,  konnte  Kiyono  nie 
derartig  große  Formen  feststellen  und  möchte  daher  als  Norm  die  von 
Sternberg  ermittelten  Maße  (30 — 40  u.)  als  richtig  annehmen.  Im  übrigen 
decken  sich  die  von  ihm  erhobenen  Befunde  völlig  mit  den  der  beiden  erst- 
genannten Autoren. 

Simonds  und  Brandes,  die  das  STERNBERGsche  Choristom  in  8  Fällen 
beschreiben,  ohne  irgendwelche  neuen  morphologischen  Befunde  erhoben 
zu  haben,  stimmen  darin  mit  Priesel  überein,  das  keine  Beziehungen 
zwischen  diesen  Bildungen  in  der  Neurohypophyse  und  irgendwelchen  Er- 
krankungen bestehen. 

Verfasser,  der  diese  Bildungen  im  Hinterlappen  der  Hypophyse  seit 
vielen  Jahren  kennt,  sah  niemals  Störungen,  wie  sie  Sternberg  in  seinem 
Falle  fand,  und  hält  das  Zusammentreffen  von  neurogenem  Choristom  der 
Neurohypophyse  und  allgemeinen  Hydrops  in  Sternbergs  Falle  für  einen 
reinen  Zufall. 

3.  Speicheldrüsen  im  Hinterlappen  der  Hypophyse. 

Bei  diesen  Bildungen,  die  als  erster  Erdheim  beschrieben  hat,  handelt 
es  sich  um  kleine  Drüsen,  die  bei  Neugeborenen  regelmäßig,  bei  älteren 

Kindern  seltener  und 
noch  seltener  bei  Er- 
wachsenen anzutref- 
fen sind  und  zweifels- 
ohne Derivate  des 
Rachendaches  dar- 
stellen. Bei  der  Häu- 
figkeit ihres  Vor- 
kommens erscheint 
es  allerdings  frag- 
lich, ob  diese  Bil- 
dungen trotz  ihres 
ausgesprochen  hete- 
rotopen  Charakters 
zu  den  Entwick- 
lungsstörungen ge- 
zählt werden  dürfen. 

Sie  liegen,  wie 
die  Fig.  5  zeigt,  in 
den  vordersten  Teilen 
der  Neurohypophyse 
an  der  hinteren  Wand 
der  RATHKEschen 
Cyste  und  lassen  sich 
nahe  dem  unteren 
Rand  der  Cyste  oft 
noch  ein  Stück  weit  unter  den  Hinterlappen  verfolgen  (Ereheim).  —  Diese 
Dräschen,  die  gelegentlich  aus  mehreren  Läppchen  aufgebaut  sind,  münden 
an  der  hinteren  Wand  der  RATHKEschen  Cyste,  wenngleich  es  auch  Drüs- 
chen gibt,  die  den  Zusammenhang  mit  der  RATHKEschen  Cyste  gänzlich 
verloren  haben  oder  deren  Ausführungsgang  zumindest  nicht  vollständig 
kanalisiert  ist  (Erdheim). 

Nach  Erdheim  kann  es  in  solchen  Fällen  in  den  Speicheldrüsen 
durch  Sekretstauung  zu  cystischer  Erweiterung  kommen,  so  daß  Gebilde 


Fig.  5.    Speicheldrüsen  im  Hinterlappen  der  Hypophyse. 
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entstehen,  die  von  den  Cysten  der  Marksubstanz  schwer  zu  unterscheiden 
sind.  Vielleicht  ist  dies  auch  der  Grund,  daß  man  bei  Erwachsenen  Speichel- 
drüsen im  Hinterlappen  viel  seltener  antrifft,  da  die  im  Laufe  der  Ent- 
wicklung eintretenden  Umgestaltungen  der  primären  RATHKEschen  Cyste 
ein  Verlorengehen  des  mikroskopisch  kleinen  Ausführungsganges  leicht 
verursachen  können. 

Die  Ansicht  Bevaquas,  daß  es  sich  bei  diesen  Bildungen  um  eine 
Infundibulardrüse  handelt,  ist  abzulehnen,  vielmehr  haben  wir  es  hier  mit 
Formationen  zu  tun,  die  wie  die  im  vorigen  beschriebenen  Plattenepithel- 
haufen  und  die  im  nächsten  Abschnitt  noch  zu  besprechenden  Flimmer- 
epithelcysten und  Anhäufungen  lymphatischen  Gewebes  aus  überschüssigem, 
von  der  Mundbucht  stammendem  Bildungsmaterial  herrühren  und  in  der 
Hypophyse  in  fremder  Umgebung  zur  Entwicklung  gelangt  sind. 

In  allerletzter  Zeit  wurde  in  einer  Reihe  von  Fällen  der  Befund  von 
Speicheldrüsen  in  der  Neurohypophyse  von  Schönig  erhoben,  ohne  daß 
der  Autor  bei  seinen  Untersuchungen  zu  irgendwelchen  neuen  Ergebnissen 
gekommen  wäre. 

4.  Flimmerepithelcysten  der  Hypophyse. 

Diese  Cystchen,  die  einen  nicht  allzu  seltenen  Befund  in  der  Hypophyse 
darstellen  und  meist  nur  einige  Millimeter  im  Durchmesser  zählen,  finden  sich 
1.  am  Hypophysenstiel  in  der  Substanz  des  Drüsenfortsatzes,  und  zwar 
knapp  vor  seinem  Abgang  in  den  Vorderlappen,  2.  in  diesem  selbst,  etwas 
vor  dem  Ansatz  des  Stieles  und  3.  mitten  im  Vorderlappen  bzw.  in  der 
Marksubstanz  desselben.  —  So  beschreibt  Erdheim  bei  einer  71jährigen 
Frau  mit  Morbus  Addisoni  eine  4  mm  im  Durchmesser  haltende  Flimmer- 
epithelcyste  in  der  sonst  normalen  Hypophyse,  die  genau  in  der  Median- 
ebene eine  kurze  Strecke  vor  dem  Stielansatz  lag  und  die  obere  Fläche 
der  Hypophyse  deutlich  vorgewölbt  hat.  —  Eine  spaltförmige  mit  zylindri- 
schem Flimmerepithel  ausgekleidete  Cyste  mitten  im  Vorderlappen,  die 
gleichfalls  in  der  Mittellinie  gelegen  war  und  den  Vorderlappen  in  2  sym- 
metrische Hälften  geteilt  hat,  ist  von  E.  J.  Kraus  beschrieben  worden 
(Fig.  6);  ebenso  ein  3 — 4  mm  im  Durchmesser  haltendes  Cystchen  mit 
hochzylindrischem  Flimmerepithel  im  Vorderlappen,  unmittelbar  vor  der 
Markschicht  gelegen. 

Der  mediane  Sitz  solcher  Flimmerepithelcysten  ist  charakteristisch 
und  läßt  an  Beziehungen  zum  Hypophysengang  denken,  von  dem  nicht  nur 
die  Plattenepithelhaufen,  sondern  wahrscheinlich  auch  die  Flimmerepithel- 
cysten abstammen. 

Die  gelegentlich  in  der  Marksubstanz  beobachteten  Cysten  mit 
Flimmerepithel  sind  häufig  mit  Kolloid  gefüllt,  allerdings  nur  so  weit  es 
sich  hierbei  um  Reste  der  ursprünglichen  Hypophysenhöhle  handelt, 
während  in  den  im  späteren  Leben  zum  Teil  durch  kolloide  Einschmelzimg 
entstandenen  Kolloidcysten  der  Marksubstanz  begreiflicherweise  kein 
Flimmerepithel  zu  erwarten  ist. 

Schon  Weichselbaum  erwähnt  das  Vorkommen  von  zylindrischem 
Flimmerepithel  in  den  Kolloidcysten  der  Marksubstanz.  Erdheim  sah 
2mal  Epithel  mit  Zilien  in  den  Cysten  dieser  Gegend,  davon  einmal  bei  einem 
86jährigen  Individuum.  Eine  ungefähr  pflaumengroße,  mit  Flimmerepithel 
ausgekleidete  Cyste,  die  den  größten  Teil  des  Vorderlappens  eingenommen 
und  nach  unten  wachsend  den  Keilbeinkörper  durchbohrt  hat,  beschreibt 
H.  Meyer. 
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Systematisch  wurde  die  Hypophyse  von  Bryant  auf  den  Befund  von 
Flimnierepithel  untersucht,  wobei  der  Autor  in  allen  frisch  gehärteten 
menschlichen  Hypophysen  im  Bereich  der  ehemaligen  Hypophysenhöhle 
zilientragendes  Epithel  gefunden  haben  will,  während  Kiyono  in  derselben 
Gegend  unter  50  untersuchten  Fällen  nur  einmal  flimmerepitheltragende 
Cysten  fand.  —  Schönig  erwähnt,  daß  Flimmerepithel  mitunter  sowohl  in 
der  ursprünglichen  Hypophysenhöhlc  als  auch  in  den  später  gebildeten 
Follikeln  der  Marksubstanz  vorkommt. 

In  allerletzter  Zeit  beschreibt  Guizetti  in  3  Fällen,  und  zwar  bei  einem 
10,  27  und  36jährigen  Individuum  als  partielle  Auskleidung  der  Hypophysen- 
spalte Plaques  aus  Flimmerepithel,  das  nach  Ansicht  des  Autors  ein  Derivat 
des  Nasopharynx  darstellt. 


Fig.  6.    Flimmerepithelcyste  im  Vorderlappen  der  Hypophyse. 


Im  Handbuch  der  pathologischen  Anatomie  der  Haustiere  von  Joest 
findet  sich  die  Angabe  über  den  Befund  einer  mit  Flimmerepithel,  Platten- 
epithel und  Becherzellen  ausgekleideten  Cyste  innerhalb  des  Vorderlappens 
einer  neugeborenen  Katze,  eine  Bildung,  die  vom  Autor  (Goudsmit)  als 
ein  nicht  in  die  Hypophysenhöhle  einbezogener  Teil  des  ehemaligen  Hypo- 
physensäckchens  angesehen  wird. 

Eine  pathogenetische  Bedeutung  kommt  den  mit  Flimmerepithel 
ausgekleideten  Cysten  der  Hypophyse  nur  insofern  zu,  als  in  ganz  seltenen 
Fällen  bei  besonderer  Größe  der  Cysten  ernste  Störungen  auftreten  können. 
(Fall  von  H.  Meyer). 

5.  Vom  Ependym  des  Recessus  infundibuli  abstammende 

Cysten, 

In  seltenen  Fällen  erstreckt  sich  der  Recessus  infundibuli  bis  zur  Hypo- 
physe (Luschka),  wobei  er  als  enger  Kanal  entweder  im  Zentrum  oder 
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auch  exzentrisch  nach  hinten  verlagert  durch  das  Infundibulum  hindurch- 
läuft. In  anderen  Fällen  endet  der  Recessus  infundibuli  wie  gewöhnlich, 
man  findet  aber  beim  Uebergang  des  Infundibulum  in  den  Hinterlappen 
ein  diskontinuierliches,  mit  Ependym  ausgekleidetes  Lumen,  eine  Ver- 
änderung, die  nach  Langer  auf  Abschnürungsvorgänge  bei  der  Verödung 
des  Trichterlumens  zurückzuführen  ist  und  das  gelegentliche  Vorkommen 
mikroskopisch  kleiner,  mit  Ependym  ausgekleideter  Cystchen  am  Ueber- 
gang des  Infundibulum  histogenetisch  erklärt.  —  Die  von  Haberfeld 
an  der  hinteren,  an  die  Sattellehne  stoßende  Fläche  der  Neuro- 
hypophyse  gegen  den  Sella- 
boden  zu  gelegenen  Glia- 
zellhaufen  mit  Ependym- 
lumina,  die  sich  bei  Föten 
und  Neugeborenen  häufiger 
als  bei  älteren  Kindern  nach- 
weisen lassen,  dürften  mit 
den  LANGERschen  Cystchen 
einen  verwandten  Ursprung 
haben. 


6.  Versprengte  Keime 
vom  Plexus  chorioideus. 

Solche  sind  inmitten 
des  Hypophysenstieles  bei 
einem  11jährigen  Knaben 
von  Guizetti  beschrieben 
und  abgebildet  worden 
(Fig.  7). 


Fig.  7.  Versprengte  Keime  vom  Plexus  cho- 
rioideus im  Hypophysenstiel.    (Nach  Guizetti.) 


7.  Lymphozytenherde  in  der  Hypophyse. 

Als  eine  weitere  Heterotopie  wäre  das  Vorkommen  von  Lymphozyten- 
herden  nicht  entzündlicher  Natur  in  der  Marksubstanz,  zwischen  den  Cysten 
derselben  und  in  den  vorderen,  an  die  Marksubstanz  angrenzenden  Teilen 
der  Neurohypophyse  anzuführen. . 

Solche  lymphatische  Infiltrate  sind  von  Erdheim,  E.  J.  Kraus, 
Simonds  und  Brandes,  Kiyono  und  Schönig  beschrieben  bzw.  erwähnt 
worden. 

Simonds  und  Brandes,  die  systematische  Untersuchungen  über  die 
Lymphozytenherde  in  der  Hypophyse  gemacht  haben,  fanden  unter  200  Fällen 
20  Hypophysen  mit  lymphozytärer  Infiltration,  wobei  die  Veränderung  am 
häufigsten  in  der  Marksubstanz,  weniger  oft  in  den  übrigen  Teilen  des  Vorder- 
lappens und  im  Hinterlappen  nachweisbar  war.  —  Die  Lymphozyteninfil- 
tration  wird  von  den  zwei  Autoren  teils  als  Reaktion  auf  einen  lokalen  Reiz, 
teils  als  die  Folge  einer  chronischen  Infektion  oder  Intoxikation  gedeutet. 

Kiyono  beschreibt  die  Lymphozytenanhäufung  in  der  Hypophyse 
in  10  Fällen  verschiedenen  Alters  und  beiderlei  Geschlechtes  entweder  in  der 
„Pars  intermedia",  und  zwar  meist  in  der  Mitte  der  Bindegewebsschicht 
oder  an  der  unteren  Grenze  zwischen  Hinterlappen  und  Vorderlappen. 
In  der  Regel  liegen  die  Infiltrate  nach  Kiyono  als  umbeschriebene,  scharf 
begrenzte  Herde  neben  größeren  Gefäßen  oder  unmittelbar  an  der  Cysten- 
wand  und  stellen  kein  besonderes  Kennzeichen  für  irgendeine  Krankheit  dar, 
weisen  aber  nach  Ansicht  des  Autors  auf  entzündliche  Vorgänge  hin. 
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Schönig,  der  Lymphozytenherde  in  5  Fällen  in  der  Hypophyse  fest- 
stellen konnte,  hält  dieselben  nicht  für  entzündlich,  sondern  erblickt  in 
diesen  Bildungen  Derivate  der  Mundbucht,  eine  Ansicht,  die  schon  früher 
von  E.  J.  Kraus  vertreten  worden  ist,  der  die  genannten  Anhäufungen 
lymphatischen  Gewebes  auf  überschüssiges,  von  der  Mundbucht  stammendes 
Bildungsmaterial  zurückführt.  —  Eine  besondere  Bedeutung  kommt  diesen 
heterotopisehen  Bildungen  in  der  Pathologie  der  Hypophyse  nicht  zu.  — 

Persistenz  fötaler  Bildungen. 

1.  Die  „fötalen  Zellen"  von  E.  J.  Kraus. 

Nicht  selten  sieht  man  im  Vorderlappen,  besonders  in  den  seitlichen 
Teilen,  bandförmige  Zellstränge  aus  schmalen,  hochzylindrischen  Zellen, 

die  den  Gefäßwänden  und 
Bindegewebssepten  pali- 
sadenförmig  aufsitzen.  Diese 
Zellstränge,  die  gegen  das 
normale  Parenchym  keine 
scharfe  Grenze  besitzen, 
stellen,  nach  E.  J.  Kraus, 
der  sie  als  erster  beschrieben 
hat ,  undifferenzierte  Par- 
enchymreste  aus  der  ersten 
Embryonalzeit  dar  (Fig.  8). 
—  Im  Sinne  dieser  Auffas- 
sung hat  Kraus  diese  Zellen 
„fötale  Zellen"  genannt. 

Eine  Bedeutung  kommt 
diesen  Zellformationen  in- 
sofern zu,  als  nicht  zu 
selten  aus  solchen  Zellen 
zusammengesetzte  Hyper- 
plasien und  Adenome  in 
der  Hypophyse  vorkommen. 
Auch  maligne  Adenome 
gehen  von  diesen  Zellen 
aus,  wie  dies  ein  Fall  von 
E.  J.  Kraus  beweist. 
Beim  Diabetes  mellitus  fand  Kraus  diese  Zellen  häufiger  als  bei  anderen 
Fällen  und  oft  in  beträchtlicher  Menge. 

2.  Persistenz  des  Canalis  eraniopharyngeus. 

Zur  Kenntnis  dieser  namentlich  bei  Schädelmißbildungen  nicht  allzu 
seltenen  Entwicklungsstörung  der  Hypophysenregion  sei  an  den  entwicklungs- 
geschichtlichen Vorgang  erinnert,  den  wir  die  „Stielung"  der  Hypophyse 
nennen.  In  seinen  ersten  Anfängen  läßt  sich  dieser  Vorgang  nach  den  Unter- 
suchungen von  Hochstetter  bereits  bei  einem  Embryo  von  etwa  8  mm 
größter  Länge  feststellen,  um  bei  einem  Embryo  von  16  mm  größter  Länge 
weitere  Fortschritte  zu  machen,  wobei  mit  diesem  Prozeß  die  Wucherung 
von  mesodermalem  Gewebe,  durch  welches  das  Rachendachepithel  immer 
mehr  und  mehr  von  der  Hirnwand  abgedrängt  wird,  gleichen  Schritt  hält.  — 


Fig.  8.    „Fötale  Zellen"  von  E.  J.  Kraus. 
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Durch  Abdrängung  vom  Rachendach  wird  der  Hypophysenstiel  immer 
dünner  und  dünner,  um  endlich  an  seiner  dünnsten  Stelle  im  Bereiche  der 
knorpeligen  Keilbeinanlage  zu  verschwinden,  obzwar  an  seiner  Stelle  noch 
einige  Zeit  lang  ein  von  Bindegewebszellen  erfüllter  Kanal,  der  Canalis 
craniopharyngeus,  in  der  knorpeligen  Schädelbasis  nachweisbar  ist. 

Haberfeld,  der  an  30  Neugeborenen  und  Föten  das  Keilbein  einer 
genauen  Untersuchung  unterzogen  hat,  fand  in  keinem  seiner  Fälle  einen 
durchgängigen  Canalis  craniopharyngeus,  dagegen  bezeichnet  er  fast  als 
absolut  typisch  ein  seichtes  Grübchen  vorne  am  Boden  der  Sella  turcica, 
welches  das  oberste  Ende  des  Canalis  craniopharyngeus  darstellt.  —  Unter 
51  Fällen  (25  Erwachsenen,  7  Kindern  und  19  Neugeborenen  und  Föten) 
fand  Haberfeld  in  einer  früheren  Arbeit  einen  vollständig  offenen  Kanal 
nur  einmal  bei  einem  Anencephalus,  bei  den  übrigen  Föten,  Neugeborenen 
und  Kindern  waren  Spuren  desselben  nur  als  Grübchen  in  der  Sella  und  am 


Fig.  9a.    Schädel  eines  Anencephalus  Fig.  9b.    Schädel  eines  Anence- 

von  innen.    (Nach  Haberfeld.)  phalus  von  außen.  (Nach  Haberfeld.) 

Rachendach  zu  erkennen,  in  denen  Haberfeld  manchmal  mikroskopisch 
kleine  Reste  von  Hypophysengewebe  fand  (Fig.  9  a  und  9  b). 

Unter  256  mazerierten  Schädeln  Erwachsener  des  Wiener  pathologischen 
Museums  konnte  Haberfeld  in  keinem  einzigen  Falle  einen  offenen  Canalis 
nachweisen. 

Von  4  Föten,  die  Harujiro  Harai  untersucht  hat,  war  der  Canalis 
craniopharyngeus  entweder  in  seinem  oberen  oder  in  seinem  unteren  Anteil 
erhalten. 

Sokolow  untersuchte  434  Schädel,  darunter  10  von  Kindern,  und  fand 
ömal  einen  offenen  Kanal,  was  1,15  %  entspricht.  Mit  Ausnahme  eines  alten 
Mannes,  bei  dem  der  Kanal  fast  senkrecht  nach  abwärts  verlief  und  die 
Dicke  eines  starken  Drahtes  hatte,  gibt  Sokolow  die  Richtung  des  Kanals 
von  oben-hinten  nach  unten-vorne  an.  Reste  des  Kanals  sah  Sokolow 
in  11  Fällen,  teils  in  Form  einer  unteren,  teils  in  Form  einer  oberen 
Oeffnung. 

Untersuchungen  von  Rossi  an  3712  Schädeln  von  Erwachsenen,  darunter 
2911  Europäern,  ergaben  9mal  einen  offenen  Canalis  craniopharyngeus. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  33 
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Le  Double  konnte  unter  100  Schädeln  von  Knaben  und  Mädchen  im 
Alter  von  1 — 3  Monaten  llmal  bei  Knaben  und  7mal  bei  Mädchen  einen 
offenen  Canalis  craniopharyngeus  feststellen,  dagegen  unter  317  Schädeln 
von  Erwachsenen  nur  einmal  bei  einem  Brachycephalen.  Den  Prozentsatz 
in  der  Häufigkeit  des  Vorkommens  eines  offenen  Canalis  craniopharyngeus 
gibt  er  für  Neugeborene  mit  9  an,  d.  i.  um  ein  Prozent  weniger  als  Landzert, 
der  als  erster  den  Canalis  craniopharyngeus  beim  Menschen  näher  beschrieben 
und  ihm  auch  diesen  Namen  gegeben  hat. 

In  seltenen  Fällen  wurde  der  Canalis  craniopharyngeus  bei  Akromegalen 
und  Riesen  (Launois  und  Roy,  Ettore  Levi,  Erdheim)  und  bei  Mikro- 
cephalen  (Giacomini)  offen  gefunden.  Auf  sein  Vorkommen  bei  Brachy- 
cephalen wurde  bereits  hingewiesen  (Romiti,  Le  Double). 

Während  —  wie  aus  den  oben  erwähnten 


Untersuchungen  hervorgeht  —  ein  offen  ge- 
bliebener Canalis  craniopharyngeus  bei  nor- 
malem Schädel  eine  ziemlich  große  Seltenheit 
darstellt,  ist  diese  Veränderung  bei  mißge- 
bildeten Schädeln  besonders  bei  Anencephalen 
kein  seltenes  Vorkommnis. 

Die  Angabe  Landzerts  und  anderer 
Autoren,  daß  die  Persistenz  des  Canalis  cranio- 
pharyngeus einen  häufigen  Befund  darstellte, 
erklärt  Haberfeld  damit,  daß  diese  Autoren 
den  am  mazerierten  Schädel  zwischen  den 
2  Keilbeinkörpern  durchziehenden  Kanal,  wel- 
cher am  nicht  mazerierten  Schädel  mit  Knorpel 
ausgefüllt  ist  und  nichts  anderes  darstellt  als 
eine  Synchondrosis  intersphenoidalis,  für  den 
Canalis  craniopharyngeus  gehalten  haben.  — 
Nach  einer  Zusammenstellung  von  Haber- 
feld wurde  bis  zum  Jahre  1910  der  ge- 
nannte Kanal  in  73  Fällen  offen  gefunden, 


Fig.  10.  Anencephalen-  davon  in  54  Fällen  angeblich  bei  sonst  normal 
hypophyse  im  offenen  Ca-  gebauten,  in  19  Fällen  dagegen  bei  mißge- 
nalis  craniopharyngeus.  (Nach     bildeten  Schädeln. 

Haberfeld.)  -rjje  yon  Haberfeld  selbst  beobachteten 

Fälle  mit  offen  gebliebenem  Canalis  cranio- 
pharyngeus betreffen  durchweg  Individuen  mit  bald  leichterer,  bald 
schwerer  Schädelmißbildung. 

Am  häufigsten  bietet  sich  Gelegenheit,  einen  offenen  Canalis  craniopha- 
ryngeus bei  Anencephalen  festzustellen.  —  In  dem  ersten  von  Haber- 
feld beschriebenen  Falle  von  Persistenz  dieses  Kanals  bei  Anencephalie  lag 
die  Hypophyse  in  einem  weit  offenen,  vollkommen  durchgängigen  Kanal, 
aus  dessen  beiden  Enden,  dem  kranialen  und  dem  pharyngealen,  der  stark 
deformierte  Vorderlappen  polypenartig  hinausragte,  während  der  Hinter- 
lappen und  die  ihm  vorgelagerte  RATHKEsche  Cyste  innerhalb  des  Kanals 
nahe  dem  kranialen  Ende  saß  (Fig.  10). 

Der  Canalis  craniopharyngeus,  der  stets  genau  in  der  Medianebene  liegt 
und  einen  von  hinten-oben  nach  vorne-unten  gerichteten  Verlauf  besitzt, 
hat  seine  obere  Ausmündung  immer  an  der  tiefsten  Stelle  der  Sella  turcica, 
seine  untere  an  der  Unterfläche  des  Keilbeins  einige  Millimeter  vor  der 
Synchondrosis  sphenooccipitalis.  —  Seine  Länge  und  Größe  variiert  bei 
Anencephalen  nicht  unbeträchtlich,  wobei  wir  das  eine  Mal  den  ganzen 


Persistenz  des  Canalis  craniopharyngeus. 
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Kanal  von  der  Hypophyse  ausgefüllt  sehen,  wie  in  dem  eben  erwähnten 
Falle,  während  das  andere  Mal  im  Canalis  craniopharyngeus  bloß  un- 
zusammenhängende Hypophysenkeime  von  mikroskopischer  Kleinheit  nach- 
weisbar sind. 

Mauksch  fand  bei  9  Anencephalen  einen  ganz  oder  nur  teilweise  offenen 
Kanal,  der  neben  Blutgefäßen  regelmäßig  auch  Hypophysengewebe  enthielt. 

In  der  Arbeit  von  A.  Kohn  über  Anencephalie  und  Nebenniere,  der  die 
genaue  Untersuchung  von  11  Anencephalen  zugrunde  gelegt  ist,  findet  sich 
gleichfalls  die  Angabe  über  einen  offenen  Canalis  craniopharyngeus  bei  dieser 
Mißbildung. 

Außer  bei  Anencephalen  wurde  die  Persistenz  des  Canalis  craniopha- 
ryngeus auch  noch  in  einer  Reihe  anderer  Schädelmißbildungen  beobachtet, 
so  von  Haberfeld  bei  Encephalocele  in  der  Scheitelgegend,  bei  Ence- 
phalocele  anterior  mit  und  ohne  Prosoposchisis  und  bei  Cheilognathopalato- 
schisis  mit  Hydrocephalus,  ferner  von  Schwalbe  bei  einem  Kephalothora- 
copagus,  bei  dem  der  betreffende  Kanal  an  der  Schädelbasis  mit  2  Oeff- 
nungen  mündete. 

Im  Falle  von  Klinkosch,  der  ein  neugeborenes  Kind  mit  mehrfacher 
Mißbildung  des  Schädels  und  Hydrocephalus  betraf,  fand  sich  in  der  Mitte 
des  Keilbeins  eine  Oeffnung,  die  die  Weite  eines  Federkieles  hatte  und  durch 
die  ein  Teil  der  harten  Hirnhaut  mitsamt  der  Hypophyse  hinausgetreten  war 
und  in  der  Mundhöhle  einen  Tumor  von  Haselnußgröße  gebildet  hatte. 

Ein  Hydrocephalus  wird  von  Luschka  bei  einem  8  Monate  alten  Fötus 
erwähnt,  bei  dem  die  Hypophyse  in  einem  5  mm  langen  Kanal,  der  durch 
den  ganzen  Keilbeinkörper  hindurchging,  eingebettet  lag. 

Fälle,  bei  denen  durch  eine  Oeffnung  im  Sellaboden  eine  Meningo-  oder 
Encephalomeningocele  hindurchgetreten  war  und  bis  in  die  Mundhöhle 
hinabreichte,  sind  von  Wegelin,  Lichtenberg,  Spring,  Witzel  und 
Exner  beschrieben  worden. 

Exner  glaubt  zwTei  Arten  derartiger  basaler  Hirnhernien  unterscheiden 
zu  können,  solche,  die  durch  den  offenen  Canalis  craniopharyngeus  und 
solche,  die  durch  einen  Spalt,  der  vom  hinteren  Keilbein  bis  ungefähr  zur 
Crista  galli  zieht,  hindurchtreten.  Bei  der  von  Exner  mitgeteilten  „Hypo- 
physencephalocele"  ist  nach  diesem  Autor  das  Primäre  eine  Störung  im  Be- 
reiche des  Hypophysenganges  und  erst  durch  den  Hydrocephalus  wird  der 
Kanal  sekundär  erweitert  und  so  Raum  für  die  Cephalocele  geschaffen. 

Fast  regelmäßig  findet  sich  ein  weit  offener  Canalis  craniopharyngeus 
bei  Teratomen  der  Hypophysengegend,  besonders  den  epignathischen 
Formen,  wie  sie  im  Kapitel  „Teratome  und  Mischgeschwülste"  ausführlich 
besprochen  werden  sollen1). 

Viel  seltener  ist  —  wie  schon  erwähnt  wurde  —  der  Befund  eines  offenen 
Canalis  craniopharyngeus  bei  Menschen  mit  sonst  normal  entwickeltem 
Schädel.  Sehr  überzeugend  ist  der  Fall  von  Suchanne k  bei  einem  4  Jahre 
alten  Kinde,  das  an  Diphtherie  gestorben  war.  Hier  fand  sich  ein  2  cm 
langer  Kanal,  der  mit  einer  4  mm  weiten  Oeffnung  in  der  schlecht  aus- 
gebildeten Sella  turcica  begann  und  nach  vorne-unten  schräg  gegen  das 
Rachendach  ziehend,  hier  mit  einer  2  mm  breiten  Oeffnung  mündete.  Die 
Hypophyse  lag  innerhalb  des  Kanals  und  ragte  aus  demselben  nur  ganz 
wenig  hinaus. 


1)  Daß  sich  der  Canalis  craniopharyngeus  in  solchen  Fällen  wegen  der  bestehenden 
Tumoranlage  nicht  zurückbilden  kann,  darf  wohl  als  sehr  wahrscheinlich  angenommen 
werden. 


33* 
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Hier  sei  auch  noch  ein  Fall  von  Priesel  erwähnt,  bei  dem  neben  einer 
Dystopie  der  Neurohypophyse  und  einer  hochgradigen,  offenbar  infolge 
schlechter  Ernährungsbedingungen  verursachten  Atrophie  des  mit  der 
Neurohypophyse  mangelhaft  vereinigten  Vorderlappens  eine  Störung  in  der 
Konsolidierung  und  Ossifikation  des  Keilbeins  mit  einem  weit  offenen 
Canalis  craniopharyngeus  bestand. 

Ueber  die  Genese  dieser  namentlich  bei  mißgebildeten  Schädeln,  be- 
sonders Anencephalen,  relativ  häufigen  Entwicklungsstörung  finden  sich  im 
Schrifttum  nur  wenige  Angaben.  Die  Tatsache,  daß  der  Canalis  craniopha- 
ryngeus im  Tierreich  bei  vielen  Arten  zeitlebens  bestehen  bleibt,  veranlaßte 
manche  Autoren  (Le  Double,  Kollmann)  in  der  Persistenz  dieses  Kanals 
beim  Menschen  einen  Atavismus  zu  erblicken,  wobei  dieser  Auffassung 
allerdings  entgegenzuhalten  wäre,  daß  es  doch  offenbar  noch  äußerer  Ein- 
flüsse bedarf,  um  aus  einer  vorübergehenden,  embryonalen  Anlage  einen 
permanenten  Zustand  zu  schaffen  (Rabaud,  zit.  nach  Gautier).  —  Der 
Umstand,  daß  wir  in  der  Tat  eine  Persistenz  des  Canalis  craniopharyngeus 
in  erster  Linie  bei  schweren  Schädelmißbildungen  antreffen,  während  ein 
solcher  Befund  bei  normal  gebildeten  Schädel  zu  den  größten  Seltenheiten 
zählt,  spricht  nicht  für  die  atavistische  Natur  dieser  Anomalie. 

Beachtenswert  erscheint  die  Ansicht  Erdheims,  der  zufolge  sowohl  die 
Schilddrüse  als  auch  die  Hypophyse  phylogenetisch  aus  einer  Drüse  mit 
äußerer  Sekretion  hervorgegangen  sein  dürfte,  wobei  sich  die  Hypophyse 
von  dem  ehemaligen  Typus  weiter  entfernt  hat  als  die  Schilddrüse,  deren 
Ausführungsgang  noch  recht  häufig  als  hohler,  wenngleich  fragmentierter 
Kanal  persistiert,  während  der  ehemalige  Ausführungsgang  der  Hypophyse 
nur  selten  der  Rückbildung  entgeht. 


Der  Vollständigkeit  halber  sei  mit  einigen  Worten  auf  das  V orhanden- 
sein  des  Canalis  craniopharyngeus  im  Tierreich  hingewiesen. 

Schlaginhaufen  fand  bei  59  anthropoiden  Affen  einen  durchgängigen 
Canalis  craniopharyngeus  22mal,  Waldeyer  sah  ihn  beim  Gorilla  7mal 
unter  20,  beim  Schimpansen  4mal  unter  10  Fällen.  Nach  Kollmann  ist  der 
Canalis  craniopharyngeus  bei  anthropoiden  Affen  in  30  %  der  Fälle  zu  finden. 

Bei  Katzen  ist  der  betreffende  Kanal  fast  stets  vollständig  erhalten, 
seltener  unvollständig  (Romiti,  Harujiro  Harai,  Haberfeld)  und  ent- 
hält nach  Haberfeld  stets  auch  Keime  von  Hypophysengewebe. 

Bei  ausgewachsenen  Nagern  fanden  Parker  und  Bettany  sowie 
.  Romiti  anstelle  der  Sella  turcica  eine  große  Oeffnung,  deren  Inhalt  ähnlich 
wie  beim  menschlichen  Fötus  aus  einer  Verlängerung  der  Dura  besteht.  Nach 
Maggi  ist  der  Canalis  craniopharyngeus  bei  Kaninchen  konstant ;  Le  Double 
vermißte  ihn  bei  Kaninchen  und  Hasen  bloß  ein  einziges  Mal.  Haberfeld 
beschreibt  ihn  bei  allen  untersuchten  Kaninchen,  Schlaginhaufen  betont 
seine  mächtige  Ausbildung  beim  Hasen,  bei  dem  er  fast  regelmäßig  anzu- 
treffen ist. 

Bei  jungen  Ziegen  und  Fleischfressern  konnte  Joest  oft  einen  Canalis 
craniopharyngeus  feststellen  und  darin  gefäßhaltiges  Bindegewebe,  Hypo- 
physengangsreste oder  auch  typisches  Vorderlappengewebe  nachweisen. 

Nach  Zanini  kann  sich  der  Canalis  craniopharyngeus  auch  beim  Pferd 
längere  Zeit  erhalten. 

Bei  Fischen  und  Amphibien  besteht  nach  Kollmann  der  Canalis 
craniopharyngeus  in  sehr  frühem  Alter  in  Form  einer  Fenestra  hypophyseos. 


Persistenz  der  Hypophysenhöhle. 
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3.  Persistenz  der  einheitlichen  Hypophysenhöhle. 

Während  beim  Embryo  die  RATHKEsche  Cyste  als  ein  enger,  spat- 
förmiger  Raum  erscheint,  der  den  Vorderlappen  vom  Hinterlappen  trennt, 
entstehen  im  postnatalen  Leben  recht  bald  teils  durch  Bindegewebswuche- 
rung  (Schönig),  teils  durch  Sprossung  des  Wandepithels  der  RATHKESchen 
Cyste,  teils  —  wie  E.  J.  Kraus  zeigen  konnte  —  durch  kolloide  Ein- 
schmelzung  von  Drüsengewebe  verschieden  reichliche,  mit  Kolloid  gefüllte 
Tochtercysten,  die  denjenigen  Teil  der  Hypophyse  bilden,  den  wir  die  Mark- 
schicht oder  die  Marksubstanz  nennen  und  der  dem  Zwischenlappen  oder 
Mittellappen  der  Tiere  nicht  —  wie  dies  immer  noch  geschieht  —  gleich- 
gestellt werden  darf. 

Die  Aufteilung  der  Hypophysenhöhle  oder  RATHKEschen  Cyste  in 
zahlreiche  Tochtercysten  erfolgt  nach  einer  Angabe  von  Schönig  vom 
zweiten  Lebensjahr  an,  während  Guizetti  auf  Grund  einer  jüngst  erschienenen 
Arbeit  über  die  Struktur  der  Marksubstanz  annimmt,  daß  die  Hypophysen- 
höhle beim  Menschen  in  der  Regel  bis  zum  16.  Lebensjahr  offen  bleibt,  eine 
Behauptung,  der  Verfasser,  der  die  Aufteilung  der  RATHKEschen  Cyste 
entschieden  in  ein  früheres  Alter  verlegt  wissen  möchte,  nicht  zustimmen 
kann. 

In  nicht  allzu  seltenen  Fällen  kann  man  auch  beim  Erwachsenen  eine 
einheitliche  Hypophysenhöhle  antreffen,  die,  wie  man  am  besten  an  Hori- 
zontalschnitten sieht,  den  Vorderlappen  vom  Hinterlappen  wie  beim  Neu- 
geborenen in  großer  Ausdehnung  trennt  (Schönig,  Guizetti,  eigene  Be- 
obachtung). 

Bei  Persistenz  der  einheitlichen  Hypophysenhöhle  handelt  sich  einmal 
um  einen  schmalen,  scheinbar  leeren,  nach  vorne  konvexen  Spalt  wie  beim 
Neugeborenen,  in  anderen  Fällen  ist  derselbe  in  verschiedenem  Maße  mit 
Kolloid  gefüllt  und  bei  besonders  starker  Ansammlung  von  Kolloid  in  einen 
mehr  oder  weniger  kugelförmigen  Hohlraum,  der  mit  einer  dicken,  gallert- 
artigen, bräunlich  verfärbten  Masse  erfüllt  ist,  umgewandelt  (E.  J.  Kraus, 
Berblinger).  Bei  besonders  hohen  Graden  von  Kolloidansammlung  können 
sich  funktionelle  Störungen  seitens  der  Hypophyse  —  wie  dies  in  einem 
Falle  von  Kiyono  war  —  einstellen,  wenngleich  ein  solches  Vorkommnis 
wohl  als  sehr  selten  bezeichnet  werden  darf. 

Hypoplasie  der  Hypophyse  oder  eines  ihrer  Lappen. 

Dieselbe,  die  sowohl  im  intrauterinen  Leben  als  auch  in  der  post- 
natalen Entwicklungsperiode  entstehen  kann,  äußert  sich  in  einer  ab- 
normen Kleinheit  der  ganzen  Hypophyse  oder  eines  ihrer  Lappen  und  ist 
oft  recht  schwer  von  der  durch  Atrophie  des  ursprünglich  normalgroßen 
Organs  entstandenen  Verkleinerung  zu  unterscheiden.  Kleinheit  der  Hypo- 
physe bei  normal  weiter  Sella  turcica,  die  von  der  Hypophyse  nicht  aus- 
gefüllt wird,  spricht  für  Atrophie,  ebenso  wie  der  Befund  sklerosierender 
Veränderungen  in  dem  verkleinerten  Organ.  Geringe  Abweichungen  vom 
normalen  Gewicht  sind  nicht  als  pathologisch  zu  bezeichnen,  wie  man 
sich  gelegentlich  bei  Sektionen  junger,  gesunder  Menschen,  die  durch 
Unfall  plötzlich  gestorben  sind,  überzeugen  kann. 

Höhere  Grade  von  Hypoplasie,  namentlich  des  Vorderlappens,  können 
zu  endokrinen  Störungen,  unter  denen  vor  allem  Fettsucht  und  Zwerg- 
wuchs zu  nennen  sind,  Anlaß  geben.  So  beschrieb  E.  J.  Kraus  einen 
Fall  von  Zwergwuchs  mit  Fettsucht  bei  einer  27jährigen  Idiotin,  deren 
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stark  hypoplastische  Hypophyse  bloß  0,16  g  wog,  wobei  namentlich  der 
Hinterlappen  in  besonderem  Maße  unterentwickelt  war.  —  Einen  ähn- 
lichen Fall  von  Hypoplasie  der  Hypophyse  mit  Dystrophia  adiposogenitalis 
beschrieb  K.  Gottlieb.  Die  Sella  turcica  war  ganz  klein  und  seicht, 
die  Hypophyse  wog  0,18  g  und  enthielt  zwischen  dem  winzigen,  nur 
mikroskopisch  sichtbaren  Hinterlappen  und  dem  gleichfalls  sehr  hypo- 
plastischen Vorderlappen  eine  hirsekorngroße  Cyste.  Der  Hypophysenstiel 
war  auch  mikroskopisch  nicht  nachweisbar. 

In  einem  Fall  von  eunuchoidem  Hochwuchs  fand  Garfunkel  eine 
Hypoplasie  der  Hypophyse  mit  Zellen,  welche  Schwangerschaftszellen 
ähnlich  waren.  —  Rössle  sah  Hypoplasie  der  Hypophyse  bei  Idiotie 
sowie  bei  Zwergwuchs. 

E.  J.  Kraus  erwähnt  bei  einem  51jährigen  Potator  mit  Lebercirrhose 
und  Diabetes  insipidus  einen  ganz  auffallend  kleinen,  im  übrigen 
jedoch  nicht  pathologisch  veränderten,  offenbar  hypoplastischen 
Hinter  läppen  bei  kräftig  entwickeltem,  an  chromophilen  Zellen  reichen 
Vorderlappen. 

Nicht  in  allen  Fällen  läßt  sich  die  Hypoplasie  der  Hypophyse  von 
der  durch  Atrophie  bedingten  Kleinheit  des  Organs  mit  Sicherheit  unter- 
scheiden, abgesehen  davon,  daß  es  Fälle  gibt,  in  denen  die  Hypoplasie 
der  Hypophyse  mit  Atrophie  kombiniert  erscheint. 

Ob  die  mangelhafte  Ausbildung  der  Hypophysenhöhle,  wie  sie  ge- 
legentlich bei  Tieren  (Schaf,  Ziege,  Schwein  und  Hund)  beobachtet  worden 
ist,  einem  hopoplastischen  Prozeß  entspricht,  erscheint  noch  fraglich.  Bei 
dieser  Veränderung  zeigt  die  Hypophysenhöhle  Verhältnisse,  wie  sie  in 
der  Marksubstanz  des  erwachsenen  Menschen  die  Regel  bilden,  indem 
sich  anstelle  eines  einheitlichen,  spaltförmigen  Raumes  multiple,  ver- 
schieden weite,  miteinander  kommunizierende,  cystenartige  Räume  vor- 
finden (Joe  st). 

Lieber  mangelhafte  Ausbildung  der  Neurohypophyse  bei  Anencephalie 
siehe  Kapitel  „Die  Hypophyse  bei  Anencephalie". 

Agenesie  der  Hypophyse  oder  eines  ihrer  Lappen. 

Wenngleich  Angaben  über  das  Fehlen  der  Hypophyse  besonders  bei  An- 
encephalie und  bei  Teratomen  der  Hypophysengegend  (siehe  die  einschlägigen 
Kapitel)  durchaus  nicht  selten  sind,  so  ist  die  Agenesie  der  ganzen 
Hypophyse  doch  noch  in  keinem  Falle  einwandfrei  bewiesen  worden. 

Was  die  Agenesie  resp.  Verkümmerung  einzelner  Lappen  der 
Hypophyse  anbelangt,  sei  bezüglich  der  Neurohypophyse  auf  die  im  nächsten 
Kapitel  beschriebenen  Verhältnisse  bei  der  Anencephalie  hingewiesen. 

Bei  Rindern  konnte  Joest  ein  vollständiges  Fehlen  der  Neurohypophyse 
in  2  Fällen  beobachten,  wobei  auch  der  Vorderlappen  nur  mäßig  entwickelt 
und  reich  an  Bindegewebe  war. 

Das  Fehlen  des  drüsigen  Anteils  der  Hypophyse  scheint,  soweit  Ver- 
fasser das  Schrifttum  zu  überblicken  imstande  ist,  bisher  nicht  beschrieben 
zu  sein. 

Die  Hypophyse  bei  Anencephalie. 

Bei  dieser  Mißbildung  findet  sich  regelmäßig  auch  eine  Entwicklungs- 
störung der  Hypophyse,  deren  anatomisches  Bild  je  nach  Form,  Größe 
und  Lagerung  sehr  verschieden  sein  kann  (Fig.  11). 


Hypophysis  bei  Anencephalie. 
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Die  Angabe  Brownes  über  ein  Fehlen  der  Hypophyse,  einen  sogenannten 
Apituitarismus  bei  Anencephalen  beruht  offenkundig  auf  ungenauer  Unter- 
suchung, zumal  die  meisten  For- 
scher in  den  von  ihnen  unter- 
suchten Fällen  das  Vorhanden- 
sein einer  Hypophyse  feststellen 
konnten.  — ■  So  fand  Barlow, 
Mauksch,  Haberfeld,  A.  Kohn, 
Covell,  sowie  Verfasser  die  Hypo- 
physe in  allen  Fällen  von  An- 
encephalie, wenngleich  dieselbe  so 
gut  wie  niemals  als  normal  zu 
bezeichnen  war. 

Die  bei  Anencephalie  sehr 
variable  Form  der  Hypophyse  ist 
teils  durch  die  anatomisch  abnor- 
men Verhältnisse  der  knöchernen 
Schädelbasis,  teils  durch  die  Lage 
des  Organs  bedingt,  die  ihrerseits 
wiederum  verschieden  erscheint, 
je  nachdem  ob  die  Hypophyse  in 
der  Sella  turcica  liegt  oder  bei 
ihrem  Ascensus  in  dem  bei  An- 
encephalen häufig  offen  geblie- 
benen Canalis  craniopharyngeus 
oder  schon  am  Pharynxdach 
stecken  geblieben  ist. 

Ist  die  Sella  flach  oder  der 
Sattel  nur  wenig  angedeutet,  so 
erhebt  sich  die  ungefähr  linsen- 
förmige Hypophyse,  wie  Fig.  12 
zeigt,  kalottenförmig  über  das 
Niveau  der  knöchernen  Schädel- 
basis. Erscheint,  was  nicht  selten 
vorkommt,  die  Sella  als  querverlaufender,  oft  tief  eingeschnittener  Spalt 
mit  einem  plumpen,  manchmal  stark  nach  hinten  ausladenden  Sattel- 
knopf und  einer  niedrigen,  zap- 
fenförmig  aufragenden  Sattel- 
lehne, so  zeigt  die  Hypophyse 
nicht  selten  eine  annähernd  birn- 
förmige  Gestalt  und  ragt  mit 
dem  kranialwärts  sich  verjüngen- 
den Teil  mehr  oder  weniger  deut- 
lich aus  der  verbildeten  Sella 
turcica  hervor.  —  Zwischen 
diesen  2  Typen  gibt  es  Ueber- 
gänge,  wobei  vor  allem  die  ana- 
tomische Beschaffenheit  des 
knöchernen  Hypophysenbettes 
modellierend  auf  die  Hypophyse 
wirkt. 

Oft  liegt,  wie  die  Fälle  von 
Kiyono  zeigen,  die  Hypophyse 


Fig.  11.  Medianschnitt  durch  einen  An- 
encephalus  mit  Hypophyse  und  Canalis  cranio- 
pharyngeus. 


Fig.  12.  Anencephalus.  Hypophyse  nach 
Entternung  der  Area  cerebrovasculosa. 
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in  einer  knöchernen  Lücke  oder  Spalte  des  Keilbeins,  aus  der  sie  nur  wenig 
hinausragt.  —  Liegt  die  Hypophyse  vollständig  oder  zum  größeren  Teil 
innerhalb  des  Keilbeins,  dann  spricht  man  von  einer  „Kanalhypophyse" 
(A.  Kohn),  die  gelegentlich  polypenartig  entweder  aus  dem  kranialen  oder 
aus  dem  pharyngealen  Ostium  des  Canalis  craniopharyngeus  oder,  wie  es 
Haberfeld  und  A.  Kohn  abbilden,  aus  beiden  Ostien  zugleich  hinaus- 
ragt (Fig.  13).  —  Seltener  liegt  die  Hypophyse  noch  im  Pharynxdach, 
unter  Umständen  in  einem  Grübchen  in  der  unteren  Keilbeinfläche  ein- 
gebettet (Kiyono).  Neben  einer  Schädel-  und  Rachendachhypophyse  kann 
man  bei  genauer  Untersuchung  nicht  selten  einen  mehrfach  unterbrochenen 


Fig.  13.  Das  pharyngeale  Ende  einer  „Kanalhypophyse".  (Nach  A.  Kohn.) 

Strang  von  Hypophysengewebe  innerhalb  des  Canalis  craniopharyngeus 
antreffen. 

Der  verschiedene  Sitz  der  Anencephalenhypophyse,  besonders  die  oft 
versteckte  Lage  innerhalb  des  Keilbeins  oder  im  Rachendach  kann  dazu 
führen,  daß  weniger  geübte  Untersucher  die  Hypophyse  bei  Anencephalen 
nicht  finden,  was  zu  der  falschen  Vorstellung  von  einem  Apituitarismus 
bei  der  Anencephalie  geführt  hat.  —  Nur  bei  genauer  mikroskopischer 
Durchsicht  der  ganzen  Wegstrecke,  die  die  Hypophyse  normalerweise  von 
ihrer  Anlage  im  Rachendach  bis  zur  Sella  turcica  zu  durchwandern  hat, 
läßt  sich  bei  fehlender  Schädelhypophyse  ein  Urteil  fällen,  ob  eine  Hypo- 
physe überhaupt  da  ist  oder  nicht. 

Nicht  nur  die  Form,  sondern  auch  die  Größe  der  Anencephalenhypophyse 
ist  in  den  einzelnen  Fällen  sehr  verschieden,  ebenso  das  Gewicht,  das  nach 
Covell  für  gewöhnlich  niedriger  erscheint,  als  das  Gewicht  der  Hypophyse 
eines  gleichaltrigen,  normal  entwickelten  Fötus,  vorausgesetzt,  daß  der 
meist  sehr  hohe  Blutgehalt  der  Anencephalenhypophyse,  der  nach  Covell 


Hypophyse  bei  Anencephalie. 
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ungefähr  39  %  ihres  Volumens  ausmacht,  bei  der  Berechnung  des  Gewichtes 
berücksichtigt  wird. 

Die  am  meisten  charakteristische  Veränderung  der  Anencephalen- 
hypophyse  ist  die  Verkümmerung  bzw.  das  Fehlen  des  ner- 
vösen Anteils  und  der  vollständige  Mangel  einer  Verbindung  des  Or- 
gans mit  einem  etwa  vorhandenen  Gehirnrudiment. 

In  den  von  A.  Kohn  untersuchten  Fällen  war  eine  solche  Verbindung 
mit  der  Hirnbasis  in  keinem  Falle  nachweisbar.  Es  fehlte  nicht  nur  stets  das 
Infundibulum,  sondern  meist  auch  der  Hinterlappen  selbst  und  nur  in 
3  Fällen  von  11  waren  unvollkommene  Andeutungen  von  Neurohypophyse, 
denen  aber  jeder  Zusammen- 
hang mit  dem  verkümmerten 
Gehirn  fehlte,  auffindbar. 

Gewöhnlich  war  nur  der  Vor- 
derlappen zu  finden,  der  allseitig 
von  einer  Bindegewebshülle  um- 
schlossen war.  In  dem  einen 
Falle  von  A.  Kohn  lag  an  der 
Oberfläche  der  Hypophyse  inner- 
halb der  Bindegewebskapsel  ein 
kleines,  neurogenes  Gebilde,  das 
von  einer  eigenen,  zarten  Binde- 
gewebshülle umgeben  war.  Es 
bestand  aus  einem  engmaschigen, 
dichten,  feinen  Fasernetzwerk 
mit  eingelagerten,  rundlichen 
Kernen  und  glich  jungem,  un- 
reifen Gewebe  des  Zentralnerven- 
systems. Eine  organische  Ver- 
bindung der  2  Anteile  war  in 
diesem  Falle  nicht  nachweisbar, 
ebenso  fehlte  eine  intermediäre 
Grenzschicht  zwischen  den  zwei 
Teilen.  —  In  einem  2.  Falle  von 
Kohn  war  innerhalb  des  Vorder- 
lappens nahe  dem  oberen  Rande 
ein  kleines,  andersartiges  Knöt- 
chen eingeschlossen,  das  aus 
lichtem,  kernarmen,  fast  homogenen  Faserfilzwerk  mit  eingestreuten,  hya- 
linen, stark  basophilen  Schollen  bestand.  Auch  dieses  Gebilde  hält  Kohn 
für  eine  allerdings  sehr  verkümmerte  Neurohypophyse.  Es  lag  nämlich  frei 
in  einer  kleinen  Höhle  des  Vorderlappens  und  trug  an  seiner  Oberfläche 
einen  von  zylindrischen  Zellen  gebildeten  Epithelsaum,  von  welchem  Zapfen 
aussproßten,  genau  so  wie  bei  der  noch  unvollkommenen  Grenzschichte  des 
Neugeborenen  (Fig.  14).  —  Im  3.  Falle  zog  innerhalb  einer  gemeinsamen 
Bindegewebshülle  ein  zylindrischer  Strang  von  neurogenem  Gewebe  un- 
mittelbar über  dem  oben  kantenförmig  verschmälerten  Rand  der  Oro- 
hypophyse. 

Vor  A.  Kohn  wurde  das  Vorhandensein  einer  Neurohypophyse  bei 
Anencephalen  von  Haberfeld  erwähnt,  nach  Kohn  beschrieb  Kiyono 
die  Neurohypophyse  in  3  von  11  Fällen,  ohne  zu  den  Befunden  von  Kohn 
etwas  neues  hinzufügen  zu  können.  —  Zu  dem  gleichen  Ergebnis,  wie 


Fig.  14.  Verkümmerte  Neurohypophyse 
emes  Anencephalus.    (Nach  A.  Kohn.) 
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die  2  letztgenannten  Autoren,  gelangt  in  neuester  Zeit  Covell  auf  Grund 
der  Untersuchung  eines  größeren  Anencephalenmaterials. 

Die  genaue  Kenntnis  des  histologischen  Bildes  der  0 r o - 
hypophyse  beim  Anencephalus  verdanken  wir  A.  Kohn.  Dieser 
Autor  betont  vor  allem  die  strotzend  gefüllten  Blutgefäße  und  das  auf 
ganz  schmale  Epithelbalken  verschmälerte  Parenchym  (Fig.  15).  —  Aus- 
gedehnte Blutungen  bilden  einen  häufigen  Befund,  ebenso  weite  Blut- 
räume  ohne  Zwischenparenchym.  In  anderen  Fällen  ist  das  Parenchym 
gut  entwickelt  und  zeigt  wenigstens  stellenweise  fast  normalen  Bau.  Von 
der  das  Organ  umgebenden  Bindegewebshülle  strahlen  nicht  selten  starke 
Bindegewebszüge  in  das  Parenchym  ein  und  trennen  kleinere  und  größere 
Anteile  mehr  oder  weniger  vollständig  vom  Hauptorgan  ab.   Innerhalb  der 


Fig.  15.  Orohypophyse  eines  Anencephalus  mit  strotzenden  Blutgefäßen  und  einem 
Kalkkonkrement. 

Zellbalken  sind  zwar  die  bekannten  Zelltypen  zu  finden,  fast  immer 
bleiben  jedoch  die  eosinophilen  Zellen  zahlenmäßig  hinter  der  Norm  zu- 
rück und  fehlen  auf  großen  Strecken  oft  auch  ganz. 

Endlich  beschreibt  A.  Kohn  eine  besondere  Zellart,  die  bei  normalen 
Föten  und  Neugeborenen  kaum  angetroffen  wird.  Und  zwar  sind  dies 
ungewöhnlich  große,  scharf  begrenzte,  feinkörnige  Zellen,  weit  größer 
als  die  Eosinophilen,  mit  bläschenförmigem  Kern  und  deutlichem  Kern- 
körperchen,  die  sich  neutrophil  oder  leicht  basophil  verhalten.  —  Diese 
von  Kohn  beschriebenen,  eigenartigen  Zellen  konnte  Kiyono  nur  in  einem 
Falle  beobachten,  hingegen  stellte  er  regelmäßig  Eosinophile  und  Haupt- 
zellen und  in  manchen  Hypophysen  auch  typische  Basophile  fest.  —  Eine 
epitheliale  Grenzschicht  vermißt  Kohn  in  den  Hypophysen  seiner  Anen- 
cephalen  in  der  Regel1). 

1 )  Die  Befunde  von  Kohn  kann  Verfasser,  der  ein  großes  Material  von  Anencephalen 
morphologisch  untersucht  hat,  vollauf  bestätigen. 


Hypophysen-Dystopie. 
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Bemerkenswert  erscheint  die  Auffassung  A.  Kohns  über  die  Genese 
der  bei  Anencephalen  regelmäßig  vorhandenen  Nebennierenhypoplasie, 
die  der  Autor  nicht  als  die  Folge  des  Hirndefektes  ansieht,  sondern  in  einer 
mit  dem  Hirndefekt  verknüpften  Störung  der  intrakraniellen  endokrinen 
Organe  sucht,  wobei  das  vollständige  Fehlen  jeglicher  Verbindung  der 
Hypophyse  mit  dem  Gehirn  die  Hauptrolle  zu  spielen  scheint. 

Einen  Hypophysenbefund  bei  der  Anencephalie  der  Tiere  verdanken 
wir  Jakoby,  der  bei  einem  jungen  Schweineembryo  mit  partieller  Anence- 
phalie außer  dem  Vorderhirnbläschen  mit  den  Hemisphären,  dem  Riech- 
lappen, den  Augen  und  der  Epiphyse  auch  den  nervösen  Teil  der  Hypophyse 
vermißte. 

Die  Dystopie  der  Hypophyse. 

Es  ist  in  der  eigenartigen  fötalen  Entwicklung  der  Hypophyse  begründet, 
daß  dieses  Organ  vielleicht  mehr  als  ein  anderes  mannigfaltige  Abweichungen 
von  seiner  normalen  Lage  zeigen  kann,  besonders  wenn  die  Hypophysen- 
gegend durch  gewisse  Entwicklungsstörungen  des  Schädels  in  Mitleidenschaft 
gezogen  wird. 

Daß  die  Hypophyse  bei  ihren  Lageanomalien  auch  sehr  verschiedene 
Formveränderungen,  die  vor  allem  durch  die  anatomischen  Verhältnisse 
der  Umgebung  bedingt  sind,  erfahren  kann,  geht  aus  dem,  was  im  vorigen 
Kapitel  über  die  Hypophyse  bei  der  Anencephalie  gesagt  wurde,  deutlich 
hervor.  —  Aber  nicht  nur  bei  der  Anencephalie,  sondern  bei  der  Persistenz 
des  Canalis  craniopharyngeus  überhaupt  finden  wir  meist  eine  Dystopie  der 
Hypophyse,  und  zwar  der  Orohypophyse,  die  ganz  oder  teilweise  an  irgend- 
einer Stelle  des  Weges  zwischen  Rachendach  und  Türkensattel,  den  sie 
bei  ihrem  Ascensus  zurückzulegen  hat,  stecken  bleiben  kann.  (Siehe  die 
Kapitel  „Die  Hypophyse  bei  Anencephalie"  und  „Persistenz  des  Canalis 
craniopharyngeus"). 

Andererseits  können  Störungen  in  der  Verschmelzung  der  Orohypophyse 
mit  der  Neurohypophyse  dazu  führen,  daß  der  nervöse  Teil  nicht  in  die 
Sella  turcica  gelangt,  sondern  extrasellar  liegen  bleibt,  eine  Mißbildung,  die 
noch  vor  10  Jahren  unbekannt  war  und  die  das  erstemal  von  Priesel  als 
Dystopie  der  Neurohypophyse  und  seit  her  auch  von  anderen  Autoren 
(E.  J.  Kraus,  Lhermitte  und  Roeder,  Hamperl)  beschrieben  worden  ist. 

Bei  dieser  Entwicklungsstörung  erscheint  der  Hinterlappen  in  Bezug 
zur  Hirnbasis  bzw.  dem  Vorderlappen  verschieden  gelagert,  und  zwar  ent- 
weder unmittelbar  am  Tuber  cinereum  oder  in  den  Hypophysenstiel  bzw. 
den  unteren  Abschnitt  des  Infundibulum  (gleichsam  als  Auftreibung  desselben) 
eingeschaltet  oder  mit  dem  kompakten,  intrasellaren  Vorderlappenparen- 
chym  breit  verbunden,  wobei  der  Hinterlappen  von  dem  duralen  Diaphragma 
umsäumt,  als  Verdickung  des  untersten  Stielabschnittes  der  Adenohypophyse 
aufliegt.  —  Demzufolge  spricht  Priesel,  von  dem  die  genannte  Einteilung 
der  Neurohypophysendystopien  herrührt,  von  einer  Dystopia  tuberalis, 
einer  Dystopia  inf undibularis  und  einer  Dystopia  opercularis, 
von  denen  die  ersterwähnte  am  häufigsten  vorkommt,  während  die  2.  Form, 
die  Dystropia  infundibularis  den  seltensten  Fall  darstellt. 

Von  der  erstgenannten  Form  der  Dystopie  der  Neurohypophyse,  der 
Dystopia  tuberalis,  sind  bisher  5  Fälle  bekannt  geworden,  3  durch 
Priesel  selbst,  1  Fall  durch  Lhermitte  und  Roeder  und  1  Fall  durch 
Hamperl.  Bei  dieser  Mißbildung  liegt  der  Hinterlappen  der  Hypophyse 
unmittelbar  an  der  Hirnbasis  als  halbkugeliger,  tumorartiger  Knoten, 
der  die  Fortsetzung  des  Tuber  cinereum  darstellt.  Er  erscheint  von  den 
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weichen  Hirnhäuten  überzogen  und  zeigt  manchmal  infolge  des  ange- 
sammelten Pigmentes  eine  bräunliche  Farbe.  Die  an  der  Hirnbasis  haftende 
Neurohypophyse  ist  mittels  eines  kurzen  Stieles,  der  gewöhnlich  aus  Vorder- 
lappengewebe aufgebaut  ist,  mit  dem  die  Sella  ausfüllenden  Vorderlappen 
verbunden.  Dieser  kurze  Stiel,  der  den  intrasellar  gelegenen  Vorderlappen 
mit  dem  extrasellar  gelagerten  Hinterlappen  verbindet,  entspricht  nach 
Hamperl  ungefähr  jenem  Teil  der  Vorderlappen- 
anlage, aus  der  sich  späterhin  der  Processus  in- 
fundibularis  Hochstetter  entwickelt,  für  welche  An- 
nahme der  Umstand  zu  sprechen  scheint,  daß  die 
dystopische  Neurohypophyse  von  beiden  Seiten  un- 
vollkommen von  Vorderlappengewebe  umschlossen 
wird,  ein  Verhalten,  das  für  das  Gewebe  des  Pro- 
cessus infundibularis  als  charakteristisch  angegeben 
ist  (Fig.  16  u.  17). 

Einer  besonderen  Besprechung  bedarf  der  erste 
von  Priesel  beschriebene  Fall  von  Dystopia  tuberalis, 
der  mit  hypophysärem  Zwergwuchs  vergesellschaftet 
war.  Die  Neurohypophyse  lag  auch  hier  unmittelbar 
an  der  Gehirnbasis  hinter  dem  Chiasma  opticum  in  der 
direkten  Fortsetzung  des  Infundibulum.  Ihre  Vorder- 
fläche war  von  einer  schmalen  Zone  drüsigen  Hypo- 
physenparenchyms  überkleidet,  aus  dem  auch  der  auf- 
fallend dünne  Verbindungsstiel  mit  der  Adenohypophyse  aufgebaut  war. 
Die  Adenohypophyse  stellte  ein  dünnwandiges,  cystenähnliches,  nach  oben 


Fig.  16.  Die 
Dystopia  tuberalis 
der  Neurohypophyse. 
Oben  die  NH,  unten 
die  beiden  Corpora 
mam.  (Nach  Ham- 
perl.) 


$  im 


Fig.  17.   Die  Dystopia  tuberalis  der  Neurohypophyse.    Medianschnitt.  (Nach 

H.UIPERL.) 


offenes  Gebilde  dar,  das  teils  in  der  Sella  turcica,  teils  in  einer  mit  der 
Sella  in  Verbindung  stehenden,  haselnußgroßen  Höhle  des  Keilbeins  lag. 
Die  Wand  des  cystischen  Gebildes  enthielt  allenthalben  eine  dünne  Lage 
von  Vorderlappenzellen;  ebenso  bestand  ein  vom  Boden  der  „Cyste"  in 
den  offenen  Canalis  craniopharyngeus  führender  solider  Fortsatz  aus  Hypo- 
physenparenchym. 


Hypophysen-Dystopie. 
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Bezüglich  des  Wesens  und  der  Genese  der  Veränderung  nimmt  Priesel 
an,  daß  es  sich  in  diesem  Falle  einerseits  um  eine  Persistenz  des  Hypophysen- 
ganges mit  partieller  Störung  der  Konsolidierung  und  Ossifikation  des 
Postsphenoids  und  andererseits  um  eine  Dystopie  der  nicht  in  die 
Sella  hinabgetretenen  Neurohypophyse  und  eine  mangelhafte  Verbin- 
dung derselben  mit  der  Orohypophyse  handelt.  Dadurch  sei  letztere  unter 
schlechte  Ernährungsbedingungen  geraten  und  einem  vorzeitigen  Schwund 
verfallen. 

Bei  der  Dystopia 
inf undibularis,  von 
der  2  Fälle,  einer  von 
Priesel  und  einer  von 
E.  J.  Kraus  beob- 
achtet worden  sind, 
wird  der  verlagerte  Hin- 
terlappen etwas  weiter 
vom  Tuber  entfernt 
angetroffen.  Der  Hin- 
terlappen stellt  die  Fort- 
setzung des  nur  kurzen, 
jedoch  nach  Priesel 
mit  einem  tieferen  Re- 
cessus  versehenen  In- 
fundibulum  dar  und  ist 
mit  dem  in  der  Sella 
gelegenen  Vorderlappen 
durch  einen  kurzen 
Stiel  aus  Vorderlappen- 
gewebe verbunden.  An 
seiner  Oberfläche  findet 
sich  eine  dünne  Lage 

Vorderlappengewebe, 
welches  auch  das  In- 
fundibulum  bzw.  die 
stielähnliche,  kurze  Ver- 
bindung zur  Hirnbasis 
umgeben  kann  (Fig.  18). 

Der  Norm  am  näch- 
sten kommt  der  3.  Typus 
der  Neurohypophysen- 
dystopie,  die  Dystopia 

opercularis  (2  Fälle  von  Priesel).  Die  Neurohypophyse  ist  breit  mit 
dem  Vorderlappen  verbunden  und  liegt  geradezu  über  dem  letzteren  als 
eine  Auftreibung  am  unteren  Ende  des  Hypophysenstiels. 

Zu  diesem  Typus  gehört  auch  der  Fall  von  E.  J.  Kraus,  der  ein  14tägiges 
Kind  betraf,  dessen  Hypophyse  schon  durch  die  äußere  Form  auffallend  war, 
da  der  Hinterlappen  als  3  mm  im  Durchmesser  betragendes,  kugeliges 
Gebilde  an  der  vorderen  Peripherie  des  Vorderlappens  in  dessen  oberste 
Schichten  eingebettet  lag. 

Histologisch  zeigte  der  verlagerte  Hinterlappen  in  den  bisher  beschrie- 
benen Fällen  von  Dystopie  keine  groben  Abweichungen  von  dem  normalen 
Bilde.  Der  Pigmentgehalt  war  meistens  recht  bedeutend. 


Fig.  18.  Die  Dystopia  infundibularis  der  Neurohypophyse. 
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Bezüglich  der  Genese  der  Hinterlappendystopie  hat  Priesel 
die  Vermutung  ausgesprochen,  daß  vielleicht  die  aus  unbekannten  Gründen 
abnorm  weit  ventral  erfolgte  Ausstülpung  im  Boden  des  Zwischenhirn,  welche 
im  fötalen  Leben  die  Anlage  der  Neurohypophyse  darstellt,  ein  Aufeinander- 
treffen der  beiden,  vom  Hirn  bzw.  Rachendach  vordringenden  Komponenten 
des  Hirnanhangs  und  damit  ein  Einstülpen  des  Hypophysenbläschen  nicht 
wie  in  der  Regel  von  rückwärts,  sondern  von  oben  her  im  Gefolge  hat.  - 
Der  Aufbau  der  Neurohypophyse  würde  dann  nicht  hinter,  sondern  auf  der 
Adenohypophyse  erfolgen,  wobei  die  Ausbildung  der  halsartigen  Einschnü- 
rung unterhalb  der  Neurohypophyse  durch  die  Entwicklung  des  duralen 
Operculum  verursacht  würde.  Der  eben  genannte  Fall  von  E.  J.  Kraus 
wäre  im  Sinne  von  Priesel  damit  zu  erklären,  daß  hier  die  Ausstülpung 
des  Zwischenhirnbodens  besonders  weit  stirnwärts  erfolgt  ist,  so  daß  der 
Hinterlappen  sich  auf  den  vorderen  Anteil  der  Orohypophyse  gesenkt  hat. 

So  zu  sagen  ein  Frühstadium  einer  Anomalie  des  gegenseitigen  Lage- 
verhältnisses von  Processus  infundibuli  und  Hypophysentasche  zeigt  eine 
Abbildung  der  Hypophysenanlage,  die  Hochstetter  in  seinen  Beiträgen  zur 
Entwicklungsgeschichte  des  menschlichen  Gehirns  bringt1).  Hier  hat  sich 
der  Trichterfortsatz  aus  einer  Stelle  des  Zwischenhirns  gebildet,  die  ganz 
von  der  Hypophysentasche  bedeckt  war;  dabei  zeigt  der  Processus  infundi- 
bularis  eine  abnorme  Gestalt  und  Richtung,  indem  sein  Pol  nicht  dorso-kaudal 
wie  gewöhnlich,  sondern  scheitelwärts  gerichtet  ist. 

Der  Umstand,  daß  bei  den  Sauropsiden  die  Neurohypophyse  zeitlebens 
dem  mächtigen  Zwischenlappen  gehirnwärts  aufliegt,  rechtfertigt  nach 
Priesel  die  Annahme,  daß  die  Hinterlappendystopie,  bei  der  die  Neuro- 
hypophyse gleichfalls,  von  den  Resten  des  „Zwischenlappens"  umschlossen, 
kranialwärts  vom  Vorderlappen  verlagert  ist,  eine  atavistische  Bildung 
darstelle. 

Die  funktionelle  Bedeutung  der  Dystopie  der  Neurohypophyse  scheint 
nach  den  Angaben  Priesels  nicht  sehr  groß  zu  sein,  indem  Veränderungen 
im  Gesamtorganismus  eigentlich  nicht  beobachtet  werden,  mit  Ausnahme 
des  einen  Falles  von  Priesel,  bei  dem  eine  hypophysäre  Nanosomie  vorlag, 
die  auf  die  schwere  Schädigung  des  Vorderlappens  zurückzuführen  war, 
und  eines  weiter  unten  erwähnten  Falles,  den  Verfasser  zu  sehen  Gelegen- 
heit hatte.  — 

Die  Dystopie  der  Neurohypophyse  ist  nicht  selten  mit  anderweitigen 
Mißbildungen  vergesellschaftet.  So  fand  sich  in  den  Fällen  von  Priesel 
einmal  eine  Verbildung  des  Vorderlappens  mit  nachfolgender  Atrophie, 
das  andere  Mal  ein  deutlicher  Reccessus  saccularis  und  in  einem  3.  Falle 
ein  Defekt  der  linken  Niere  samt  Ureter,  Vas  deferens,  Samenblase  und 
einem  Teil  des  Nebenhodens. 

Einen  eigenartigen  Fall,  bei  dem  sowohl  der  Hinterlappen  als  auch 
der  Vorderlappen  extrasellar,  und  zwar  knapp  an  der  Hirnbasis 
gelegen  war,  hatte  Verfasser  Gelegenheit,  zu  beobachten.  —  Es  handelte 
sich  um  eine  56jährige  Frau  mit  einem  chronischen,  walnußgroßen,  otogenen 
Hirnabszeß,  der  in  den  linken  Seitenventrikel  durchgebrochen  war  und  den 
Tod  der  Frau  herbeigeführt  hatte.  Im  übrigen  ergab  die  Sektion  den  Befund 
einer  Dystrophia  adiposogenitalis  mit  Fehlen  der  Körperbehaarung  und 
Hypoplasie  des  Genitalapparates,  besonders  der  Ovarien,  sowie  der  Brust- 
drüse. 


lj  Fig.  18  auf  Seite  63  der  genannten  Arbeit. 


Teratome  der  Hypophyse. 
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Als  Ursache  der  Dystrophie  fand  sich  eine  eigentümliche  Veränderung 
der  Hypophyse,  die  als  0,1  g  (!)  schweres,  aus  2  pfefferkorngroßen,  kugeligen 
Teilen  zusammengesetztes  Gebilde  in  der  Gegend  des  Infundibulum  an  der 
Hirnbasis  haftete.  Von  den  2  kugeligen  Hälften,  die  durch  eine  zirkulär 
verlaufende  Einschnürung  von  einander  abgesetzt  waren,  entsprach  die  dem 
Zwischenhirn  anhaftende  dem  Hinterlappen,  während  die  andere  den  Vorder- 
lappen darstellte  und  unter  dem  Hinterlappen  gelegen,  dem  Diaphragma 
sellae  aufsaß.  Ob  ein  Loch  im  Diaphragma  sellae  vorhanden  war,  darauf 
hatte  der  Sekant  nicht  geachtet,  so  daß  diese  Frage  offen  gelassen  werden 
muß.  Bemerkenswerter  Weise  war  die  Sella  ungefähr  normal  weit  und  tief  [)y 
obzwar  die  Hypophyse  als  gestaltender  Faktor  zu  fehlen  schien. 

Das  Wesen  und  die  Genese  der  Veränderung,  die  am  ehesten  den  Ein- 
druck einer  Mißbildung  erweckt  hat,  kann  vor  allem  deshalb  nicht  mit 
Sicherheit  aufgeklärt  werden,  weil  es  unterlassen  wurde,  die  fibröse  Aus- 
kleidung der  Sella,  die  makroskopisch  allerdings  nichts  Auffälliges  zeigte, 
histologisch  zu  untersuchen.  Falls  hier  Reste  von  Vorderlappengewebe 
gefunden  worden  wären,  hätte  der  Prozeß  so  gedeutet  werden  können, 
daß  bei  bestehender  Dystopia  tuberalis  der  Neurohypophyse  der  wie  ge- 
wöhnlich in  der  Sella  gelegene  Vorderlappen  z.  B.  durch  eine  embolische 
Nekrose  oder  einen  anderen  Vorgang  seinerzeit  zerstört  worden  ist,  und  daß 
das  pfefferkorngroße,  aus  Vorderlappengewebe  aufgebaute,  extrasellar 
gelegene  Gebilde  vielleicht  ein  Regenerat  aus  hier  vorhanden  gewesenem 
Vorderlappengewebe  darstelle,  zumal  das  histologische  Bild  dieses  drüsigen 
Hypophysenteiles  einer  solchen  Annahme  nicht  widersprochen  hätte.  Die 
überaus  reichlichen  Basophilen,  die  die  eosinophilen  Zellen  stark  an  Zahl 
übertrafen,  waren  nämlich  zum  Teil  in  rundliche  Alveolen  gruppiert  und  das 
Bindegewebe  stellenweise  deutlich  verdickt,  so  daß  der  Eindruck  eines 
leicht  cirrhotisehen  Prozesses  mit  Regeneration  von  Parenchym  erweckt 
wurde. 

Da  immerhin  nicht  ausgeschlossen  werden  kann,  daß  es  sich  hier  um  eine 
Entwicklungsstörung  handelt  —  zumal  eine  derartige  Regenerationsfähigkeit 
der  Adenohypophyse  bisher  kaum  beobachtet  sein  dürfte  —  wurde  der  Fall 
erwähnt,  um  so  mehr  als  eine  tuberale  Dystopie  der  Neurohypophyse  sicher 
bestanden  hat.  —  Die  in  dem  Falle  festgestellte  Dystrophie  dürfte  in. 
erster  Linie  auf  Rechnung  der  ganz  auffallenden  Kleinheit  und  abnormen 
zellulären  Zusammensetzung  des  drüsigen  Anteiles  der  Hypophyse  zurück- 
zuführen sein. 


Ueber  die  durch  Teratome  der  Hypophysengegend  bedingte  Dystopie 
der  Hypophyse,  wie  sie  in  den  Fällen  von  Beck,  E.  J.  Kraus  u.  a.  vorgelegen 
hat,  siehe  das  nächste  Kapitel  „Teratome  und  Mischgeschwülste  der  Hypo- 
physe bzw.  der  Hypophysengegend". 

Teratome  und  Mischgeschwülste  der  Hypophyse 
bzw.  der  Hypophysengegend. 

Der  Umstand,  daß  es  zwischen  komplizierten  Teratomen,  in  welchen 
sich  die  Entwicklung  einzelner  Teile  oder  eines  ganzen  Embryo  wieder- 

1)  Die  Sella,  deren  Boden  terassenförmig  gegen  das  Planum  ethmoidale  aufstieg, 
maß  im  Sagittaldurchmesser  6,5  mm,  im  Frontaldurchmesser  11  mm  und  war  5  mm  tief. 
Die  Sattellehne  war  13,5  mm  breit,  zeigte  deutliche  Prozessus  clinoidei  und  war  leicht 
nach  vorne  geneigt. 
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spiegelt  und  die  nicht  mehr  als  Blastome,  sondern  als  asymmetrische  Doppel- 
mißbildungen zu  gelten  haben,  und  einfachen  Mischgeschwülsten  alle  Ueber- 
gänge  gibt  und  eine  scharfe  Grenze  schwer  zu  ziehen  ist,  rechtfertigt  eine 
gemeinsame  Abhandlung  aller  Teratomformen  der  Hypophyse  bzw.  der 
Hypophysengegend. 

Neben  der  Zirbelgegend,  dem  3.  Ventrikel,  dem  Plexus  chorioideus 
und  den  Seitenventrikeln  ist  es  die  Hypophysenregion,  die  einen  typischen 
Sitz  für  intrakranielle  Teratome  und  Mischgeschwülste  darstellt.  Da  ein  Teil 
der  epignathischen  Teratome  gerade  im  Bereiche  des  Türkensattels  in  das 
Schädelinnere  hineinreicht,  wird  durch  diese  Gewächse  ein  Uebergang 
zwischen  den  reinen  Epignathi  und  den  in  der  Hypophysengegend  lokali- 
sierten Teratomen  geschaffen. 

Der  Sitz  von  Teratomen  und  teratoiden  Geschwülsten  gerade  in  der 
Hypophysengegend,  und  zwar  im  sogenannten  Hypophysenwinkel  und  in 
der  Hypophyse  selbst  oder  besser  gesagt,  in  der  Sella  turcica,  erscheint, 
wenn  man  Arnold  folgen  darf,  verständlich,  da  im  Hypophysenwinkel,  wo 
Mundbucht,  Chorda  dorsalis,  Hypophysenanlage  und  Urwirbelplatte  sich 
begegnen,  zu  abnormen  Dislokationen  von  Gewebskeimen  eine  besondere 
Gelegenheit  nicht  minder  gegeben  ist,  als  bei  der  ektodermalen  Einstülpung, 
die  zur  Bildung  der  Hypophysentasche  führt. 

Teratome,  die  sich  durch  die  Hypophysengegend  in  das  Schädelinnere 
fortsetzen,  sind  von  Wegelin,  Rindfleisch  und  Breslau.  Kulischer, 
Baart  de  la  Faille  u,  a.  beschrieben  worden. 

Im  Falle  von  Wegelin  handelte  es  sich  um  eine  männliche  Frucht 
aus  dem  6.  Monat  mit  einer  gelappten,  fleischigen  Geschwulst,  die  aus  dem 
Munde  hinaushing  und  vom  Gaumen  ihren  Ausgang  zu  nehmen  schien. 
In  Wirklichkeit  fehlte  jedoch  der  harte  Gaumen  ebenso  wie  die  Choanen 
und  die  Geschwulst,  die  Bildungen  vom  Aussehen  eines  Kreuzbeins,  eines 
Fußes  mit  5  Zehen,  eines  Darmes,  einer  Kristallinse,  Chorioidea  und  Hirn- 
gewebe enthielt,  ließ  sich  durch  ein  Loch  in  der  Sella  turcica  in  das  Schädel- 
innere verfolgen,  woselbst  sie  mit  mehreren  intrakraniellen  Cysten  in  Zu- 
sammenhang stand. 

Rindfleisch,  Breslau  und  Rippmann  sahen  bei  einer  ungefähr 
6  Monate  alten  Frucht  von  1548  g  Gewicht  eine  mannsfaustgroße,  aus  dem 
Mund  hinaushängende,  lappige  Geschwulst  bei  einem  fast  auf  das  Doppelte 
vergrößerten  Schädel,  der  einer  schlotternden  Blase  mit  halbfesten  Wan- 
dungen glich.  Die  Geschwulst,  die  an  einem  kleinfingerdicken  Stiel  hing 
und  von  einer  zart  glänzenden,  wie  fibrös  aussehenden  Membran  bekleidet 
war,  stand  mit  einer  kleinen,  gleichfalls  lappigen,  weichen  Geschwulst  im 
Schädelinneren  in  Verbindung.  Der  runde  Stiel,  an  dem  der  Epignathus 
hing,  drang  bis  zur  Basis  cranii,  wo  er  durch  ein  rundes  Loch  am  Boden 
der  Sella  hindurchtrat,  um  sich  mit  dem  intrakraniell  gelegenen  Teil  zu 
vereinigen.  Der  Gehirnanhang  war  nicht  nachweisbar.  Bei  genauer  Unter- 
suchung des  intrakraniellen  Teiles  erwies  sich  die  Geschwulst  als  Fötus 
in  foetu  mit  Bildungen,  die  sich  als  verkümmerte  Extremitäten,  2  Augen, 
Mund,  Darm  und  Nabelschnur  erwiesen. 

Im  Falle  Kulischer,  der  einen  mit  Dura  ausgekleideten  Kanal  von 
10  mm  Länge  und  4  mm  Durchmesser  zeigte  und  bei  dem  die  Dura  auf  die 
innere  Wand  eines  hohlen  Sackes,  der  eine  Pharynxgeschwulst  enthielt, 
überging,  handelte  es  sich  nach  Gautier  offenbar  auch  um  einen  Epignathus. 

Baart  de  la  Faille  beschreibt  bei  einer  weiblichen  Frucht  im  5.  Monat 
einen  handflächengroßen  Tumor,  der  aus  dem  Munde  hinaushing  und  mit 
2  an  einem  dünnen  Strang  befestigten  Acephalen  verbunden  war.  Das 
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Gewächs  ließ  sich  durch  die  Sella  turcica  hindurch  verfolgen,  an  der  es 
mittels  eines  dicken,  kurzen  Stranges  befestigt  war.  Aber  auch  der  lange 
Strang,  an  welchem  die  Acephali  hingen,  lief  zur  Sella  turcica  hin.  —  In 
einem  anderen  Falle,  und  zwar  bei  einem  ausgetragenen  Knaben,  sah  der 
Autor  einen  Epignathus,  der  Extremitäten  mit  Zehen  und  verschieden 
geformte  Knochenplatten  erkennen  ließ  und  bei  dem  der  Stiel  die  Sella 
turcica  durchbohrt  hatte  und  sich  daselbst  verlor.  Die  Hypophyse  fehlte  in 
diesem  Falle. 

Hierher  gehört  auch  ein  Fall  von  Wasserthal  bei  einem  5  Monate  alten 
Fötus  bei  dem  der  Epignathus,  der  mit  Cutis  und  Haaren  überzogen  Avar 
und  neben  Cysten  und  anderen  Formationen  untere  Extremitäten  enthielt, 
mit  der  durch  einen  Kanal  im  Keilbeinkörper  nach  abwärts  getretenen  Dura 
verwachsen  war. 

Auch  in  einem  Falle  von  Hill  und  einem  Falle  von  Windle  bestand 
die  einzige  Verbindung  der  Geschwulst  mit  dem  Schädelinneren  in  einem 
Kanal,  der  von  der  Geschwulst  durch  das  Keilbein  hindurch  in  den  Türken- 
sattel zu  verfolgen  war,  wobei  im  Falle  von  Hill  ein  Zweig  der  Arteria  carotis 
interna  durch  den  Gang  hindurchtrat. 

In  den  meisten  dieser  Fälle  handelt  es  sich  um  Bildungen,  die  nach 
Arnolds  Einteilung  der  epignathischen  Teratome  als  wahre  oder  heteroeh- 
thone  oder  bigerminale  Teratome,  nach  Schwalbe  als  fötale  Inklusionen 
(im  Sinne  der  Blastomerentheorie)  zu  bezeichnen  sind. 

Bezüglich  der  Genese  solcher  Bildungen  nimmt  Arnold  mit  Rücksicht 
auf  das  Vorkommen  fötaler  Bildungen  den  Ursprung  aus  einem  zweiten  Keim 
an,  während  er  bei  den  weniger  kompliziert  gebauten  Bildungen,  an  eine 
Dislokation  abnormer  Keime  denkt  und  solche  Bildungen  als  autochthon 
oder  monogerminal  bezeichnet.  —  Nach  Schwalbe  entstehen  alle  diese 
Bildungen  durch  Keimausschaltung,  wobei  die  kompliziert  gebauten  Tera- 
tome aus  totipotenten,  fast  eiwertigen  Keimen  entstehen,  während  die  einfach 
gebauten  Teratome  oder  besser  gesagt  Mischgeschwülste  aus  Keimen  hervor- 
gehen, deren  Differenzierungsrichtung  bereits  unveränderlich  festliegt. 


Außer  den  eben  besprochenen,  hochkomplizierten  Teratomen  finden 
wir  im  Hypophysenbereich  Teratome,  denen  der  embryoartige,  „organis- 
moide"  Aufbau  fehlt  und  denen  bloß  Organ-  oder  höchstens  Organsystem- 
bildende Tendenzen  innewohnen,  wobei  allerdings  die  betreffenden  Organe 
oder  Organsysteme  oft  nur  sehr  unvollkommen  reproduziert  werden. 

Solche  Fälle  sind  von  Beck,  Fromme  und  Gautier  sowie  E.  J.  Kraus 
beobachtet  worden. 

Der  Fall  von  Beck  betraf  ein  74jähriges  Weib  mit  Marasmus  senilis. 
In  der  Sella  turcica  fand  sich  eine  walnußgroße  Geschwulst,  die  gegen  die 
Schädelhöhle  vorragte  und  die  Sella  turcica  erweitert,  vertieft  und  das 
Chiasma  opticum  stark  abgeplattet  hatte.  Von  der  Hypophyse  war  nichts 
zu  finden.  —  Auf  dem  Durchschnitt  durch  die  Geschwulst  zeigte  sich  ein 
Fachwerk,  in  dessen  Lücken  Schleim,  gelber,  cholesterinreicher  Brei,  eine 
knorpelähnliche  Substanz  und  bis  erbsengroße,  knochenharte  Kugeln  und 
Spiculae  lagen.  —  Histologisch  fanden  sich  Cysten  mit  kolloidem  Inhalt. 
Zähne  nach  dem  Typus  der  Bicuspidaten,  spongiöser  Knochen  und  Hohl- 
räume mit  zylindrischem  Flimmerepithel  und  Myxom-ähnliches  Gewebe.  - 
An  der  oberen  Zirkumferenz  des  Teratoms,  und  zwar  vorne  und  hinten, 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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fand  Beck  unter  der  Dura  plattgedrückte  Reste  von  Hypophysengewebe, 
teils  dem  Vorderlappen,  teils  dem  Hinterlappen  angehörig,  aber  auch  in 
Mitten  der  Geschwulst  soll  etwas  plattgedrücktes  Vorderlappengewebe 
nachweisbar  gewesen  sein. 

Der  Fall  von  Fromme,  der  nicht  genau  beschrieben  ist,  betrifft  einen 
7  Monate  alten  Fötus  mit  einer  640  g  schweren  Geschwulst,  die  das  Gewebe 

fast  sämtlicher  Organe  des 
Körpers  enthielt.  Fromme 
faßt  den  Tumor  als  embryoides 
Teratom  auf  und  nimmt  als 
Ausgangspunkt  desselben  die 
Hypophyse  an. 

Sehr  genau  beschrieben 
erscheint  der  Fall  von  Gau- 
tier, bei  dem  es  sich  um  ein 
9  Monate  altes  Mädchen  ge- 
handelt hat,  das  neben  meh- 
reren Mißbildungen  (so  z.  B. 
Dextropositio  aortae,  Sini- 
stropositio  venae  cavae  in- 
ferioris,  Polydaktylie  und 
Mesentrium  commune)  einen 
intrakraniellen  Tumor  auf- 
wies. — Dieser  entsprang  nahe 
der  Einmündungssteile  des 
offen  gebliebenen  Canalis  cra- 
niopharyngeus  aus  der  duralen 
Bekleidung  der  Sella  turcica, 
durchsetzte  schräg  den  Vor- 
derlappen der  Hypophyse  und 
durchbrach  den  Boden  des 
III.  Ventrikels,  um  unter 
dem  Ventrikelependym  zu 
endigen.  Der  11 : 12%  mm 
messende  ovoide  Tumor  lag 
in  derFossainterpeduncularis 
eingebettet  und  erschien  mit 
der  Sella  turcica  durch  einen 
3x5  mm  langen  Strang  ver- 
bunden, der  gemeinsam  mit 
dem  Hypophysenstiel  durch 
das  Foramen  diaphragmatis 
sellae  hindurchzog. 

Die  histologische  Unter- 
suchung des  Teratoms  er- 
gab zahlreiche,  teils  vom 
Mesoderm,  teils  vom  Ekto- 
derm  abzuleitende  Gewebs- 
Fettgewebe,    Gefäße,   Glia  und 


Fig.  19.  Epignathisches  Teratom  der  Hypo 
physengegend  bei  einem  Neugeborenen. 


Produkte,   so   Bindegewebe,  Knochen, 
Ganglienzellen. 

Ein  zwerchsackförmiges,  epignathisches  Teratom  der  Hypophysen- 
gegend mit  einem  über  kirschgroßen,  intrakraniellen,  aus  der  Sella  hinaus- 
ragenden und  einem  über  pflaumengroßen,  vom  Rachendach  in  den  Isthmus 
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faucium  hinabreichenden  Teil  beobachtete  E.  J.  Kraus  bei  einer  42  cm  langen, 
weiblichen,  frühgeborenen  Frucht.  —  Dort,  wo  der  Tumor  durch  den  offen 
gebliebenen,  ungefähr  4%  mm  breiten  Canalis  craniopharyngeus  hindurchtrat, 
zeigte  er  eine  starke  taillenförmige  Einschnürung.  Die  Konsistenz  des 
von  einer  fibrösen  Kapsel  eingeschlossenen  Tumors  erschien  teils  weich, 
teils  fester,  seine  Farbe  grauweiß,  die  Schnittfläche  bald  glatt,  bald  fein 
chagriniert.  Während  durch  das  kraniale  Stück  das  Zwischenhirn  eingedellt 
und  hochgedrängt  war,  ragte  das  größere  kaudale  Stück  einerseits  in  die 
Mundhöhle,  andererseits  komprimierte  es  die  Epiglottis  und  den  Larynx, 
die  dadurch  stark  abgeplattet  erschienen.   Die  Hypophyse  war  makro- 


Fig.  20.  Teratom  der  Hypophysengegend  mit  neuroepithelialen  Schläuchen  und 
und  Plexus  chorioideus-artigen  Bildungen. 


skopisch  nicht  auffindbar.  Andere  Mißbildungen  waren  nirgend  zu  ent- 
decken (Fig.  19). 

Histologisch  bestand  die  Geschwulst  zum  allergrößten  Teil  aus  ekto- 
dermalem  Gewebe  in  Form  neuroepithelialer  Schläuche,  Glia  und  Plexus 
chorioideus-artiger  Bildungen  und  pigmentierten  Abkömmlingen  der  Augen- 
anlage, dann  aus  den  zugehörigen  Derivaten  des  Mesoderms,  vor  allem 
mesodermalem  Schleimgewebe,  Knorpelgewebe  und  Knochen  und  endlich 
aus  verschiedenen,  nicht  näher  zu  bestimmenden,  epithelialen  Formationen, 
wie  kleinen  Cysten,  kleinen  Gruppen  von  Drüsen  mit  enger  Lichtung  und 
kleinen  Herden  epithelialer,  alveolär  angeordneter,  mit  Eosin  rosarot  ge- 
färbter Zellen  (Fig.  20  u.  21).  —  Von  der  Hypophyse  war  ein  kleiner, 
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durch  Tumor  stark  abgeplatteter  Vorderlappenrest  an  der  oberen  Zirkum- 
ferenz  des  intrakraniellen  Teiles,  und  zwar  in  der  hinteren  Hälfte,  jedoch 


ohne  Rath kes che  Cyste  und  ohne  Hinterlappen,  wie  überhaupt  ohne  Ver- 
bindung mit  dem  Gehirn  nachweisbar. 


Ueber  die  formale  Genese  der  Teratome  der  Hypophysen- 
gegend stimmen  nicht  alle  Autoren,  die  derartige  Gewächse  zu  untersuchen 
Gelegenheit  hatten,  überein. 
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Für  die  Entstehung  der  Teratome  in  der  Sella  turcica  kommen  nach- 
folgende Möglichkeiten  in  Betracht:  Entweder  liegt  eine  Inclusio  foetus 
in  foetu  im  Sinne  von  Ahlfeld  vor  oder  man  nimmt  an,  daß  sich  ein  Fötus- 
rudiment in  dem  Kopfende  der  Rückenfurche  angesiedelt  und  sich  von  da 
auf  den  Boden  des  Zwischenhirns  gesenkt  hat,  oder  daß  eine  partielle  Keim- 
spaltung mit  Verkümmerung  der  einen  Hälfte  und  Umwachsung  durch  die 
andere  vorliegt;  endlich  kommt  eine  Keimaberration  in  Betracht,  die  durch 
exzessives  Wachstum  zur  Teratombildung  geführt  hat. 

Beck  nimmt  in  seinem  Falle  an,  daß  der  Tumor  mit  aller  Wahrscheinlich- 
keit von  der  Hypophyse  selber  seinen  Ausgang  genommen  hat,  wobei  er  sich 
vorstellt,  daß  eben  ein  Teil  des  Vorderlappengewebes  der  Hypophyse  auch 
nach  seiner  Abschnürung  von  seinem  Mutterboden,  der  Rachenhöhle,  seine 
Fähigkeit,  Zähne  und  Knochen  zu  bilden,  sich  bewahrt  und  aus  irgendeiner 
Ursache  zum  Ausdrucke  gebracht  hat.  Aus  dem  Befund  von  Hypophysen- 
gewebe an  mehreren,  durch  anderes  Gewebe  getrennten  Teilen  schließt 
Beck,  daß  die  Anlage  des  Hypophysenvorderlappens  teilweise  teratoid 
gewuchert  hat1). 

Bezüglich  der  Genese  seines  aus  Derivaten  zweier  Keimblätter  (Ekto- 
derm  und  Mesoderm)  zusammengesetzten  Teratoms  schließt  Gautier, 
daß  der  Tumor  ein  Kopfrudiment  eines  in  die  Schädelhöhle  verlagerten 
Epignathus  darstelle,  dessen  übriges  Material  entweder  primär  nicht  angelegt 
oder  sekundär  resorbiert  worden  ist.  Im  Sinne  Ahlfelds  stellt  sich  Gautier 
den  Mechanismus  der  Keimverlagerung  folgendermaßen  vor:  Nach  dem 
Zerreißen  der  primären  Rachenhaut  kommen  die  Furchungszellen  in 
den  Grund  der  Hypophysentasche  zu  liegen,  wandern  beim  Ascensus  der 
Adenohypophyse  mit  dieser  zusammen  und  gelangen  in  den  Boden  der 
Sattelgrube,  wo  sie  sich  etablieren.  Für  ihr  weiteres  Proliferieren  ist  nur 
eine  Wachstumsrichtung  möglich,  nämlich  die  des  geringeren  Widerstandes, 
also  gehirnwärts. 

E.  J.  Kraus  neigt  in  der  Besprechung  der  Teratogenese  seines  Falles 
der  Ansicht  Schwalbes  zu,  derzufolge  alle  diese  Bildungen  auf  eine  Keim- 
ausschaltung  zurückzuführen  sind.  Auf  Grund  des  relativ  einfachen  Baues, 
vor  allem  aber  der  fast  ausschließlichen  Zusammensetzung  aus  neurogenem 
Gewebe  wäre  in  dem  Falle  von  E.  J.  Kraus  der  Termin  der  Keimausschaltung 
nicht  in  ein  allzufrühes  Stadium  der  Entwicklung  zu  verlegen.  — 

Der  Fall  vonE.  J.  Kraus  erscheint  u.  a.  auch  aus  dem  Grunde  bemerkens- 
wert, weil  er  zu  der  Theorie  von  A.  Kohn  über  die  Ursache  der  Neben- 
nierenhypoplasie  bei  Anencephalen  Stellung  zu  nehmen  gestattet.  Be- 
kanntlich erblickt  A.  Kohn  die  wahrscheinliche  Ursache  der  Nebennieren- 
veränderung bei  der  Anencephalie  nicht  in  dem  Hirndefekt,  sondern  mit 
der  damit  verknüpften  Störung  der  intrakraniellen  endokrinen  Organe, 
insbesondere  der  Hypophysenstörung,  die  in  erster  Linie  den  zerebralen 
Anteil  der  Hypophyse  und  die  Hirnverbindung  betrifft. 

Der  Fall  E.  J.  Kraus  zeigt  nun  einen  Hypophysenbefund,  der  mit  dem 
bei  der  Anencephalie  insofern  verwandt  ist,  als  auch  hier  die  Neurohypophyse 
fehlt  und  damit  die  Verbindung  mit  dem  Gehirn.  Im  Gegensatz  zur  Anence- 
phalie sind  die  Nebennieren  im  Falle  Kraus  in  keiner  Weise  verändert 
gewesen.  —  Dieser  Befund  scheint  doch  vielleicht  mehr  für  die  alte  An- 


1)  Dem  Verfasser  erscheint  es  fraglich,  ob  die  Bildungen,  die  Beck  innerhalb  des  von 
ihm  beschriebenen  Teratoms  gesehen  und  als  Vorderlappengewebe  aufgefaßt  hat,  tatsächlich 
Hypophysenparenchym  darstellen.  Formationen,  die  eine  gewisse  Aehnlichkeit  mit  Vorder- 
lappengewebe besitzen,  hat  auch  Verfasser  in  seinem  Falle  beobachtet,  hält  aber  diese 
durchaus  nicht  für  Teile  der  Hypophyse. 


520 


Kapitel  V. 


schauung  zu  sprechen,  die  schon  Bergmann  im  Jahre  1839  vorgeschwebt 
hat,  als  er  von  einer  sympathischen  Beziehung  zwischen  Nebennieren  und 
Gehirn  sprach,  eine  Auffassung,  die  auch  bei  Remak,  der  genetische  Be- 
ziehungen zwischen  Nebennieren  und  Gehirn  annahm,  seinen  Ausdruck  fand 
und  die  von  Weigert  und  nach  ihm  von  Zander  dahin  präzisiert  worden  ist, 
daß  nur  zwischen  den  vorderen  Partien  der  Großhirnhälften  und  den  Neben- 
nieren Beziehungen  bestehen,  wobei  es  nicht  nur  auf  die  Größe  des  Hirn- 
defektes, sondern  auch  auf  die  Lage  desselben  ankäme.  —  Nur  bei  der 
Annahme,  daß  die  Hypophyse  im  Falle  Kraus  erst  in  der  letzten  Zeit  vor 
der  Geburt,  die  im  Anfang  des  9.  Lunarmonates  erfolgt  sein  dürfte,  durch 
den  rasch  wachsenden  Tumor  vom  Hirn  losgerissen  und  der  Hinterlappen 
mit  dem  Stiel  zerstört  worden  ist,  also  zu  einer  Zeit,  da  die  Nebennieren 
bereits  weit  in  der  Entwicklung  fortgeschritten  waren,  wäre  nach  der  Lehre 
von  Kohn  das  Fehlen  der  Nebennierenveränderung  in  diesem  Falle  ver- 
ständlich. —  Allerdings  spricht  gegen  die  Annahme,  daß  die  Orohypophyse 
erst  in  der  letzten  Zeit  vor  der  Geburt  von  dem  nervösen  Teil  losgerissen 
worden  ist,  erstens  ihre  starke  Dislokation  und  zweitens  der  Umstand, 
daß  nicht  nur  der  Hinterlappen,  sondern  auch  der  Epithelsaum  und  die 
Rath kes che  Cyste  vollständig  gefehlt  haben,  so  daß  hier  in  der  Tat  eine 
Hypophyse  vorliegt,  die  die  größte  Aehnlichkeit  mit  der  Anencephalen- 
hypophyse  aufweist. 

Zum  Schluß  des  Kapitels  sei  darauf  hingewiesen,  daß  die  Diagnose 
eines  Teratoms  der  Hypophysengegend  histologisch  nicht  unerhebliche 
Schwierigkeiten  bereiten  kann,  was  aus  der  Tatsache  erhellt,  daß  Fälle  von 
Hypophysenteratom  beschrieben  worden  sind,  die  —  wie  Erdheim  nach- 
weisen konnte  —  stark  regressiv  veränderte  Hypophysengangsgeschwülste 
waren.  Ein  solcher  Fall  ist  der  von  Benda  und  der  von  J.  Kon. 
Das  Gliagewebe  ist  in  diesen  Fällen  nach  Erdheim  kein  blastomatöser 
Bestandteil  des  Tumors,  sondern  gehört  jenen  Gehirnteilen  an,  in  die  der 
Tumor  eingewachsen  ist,  das  Knochengewebe  ist  metaplastischer,  also 
accidenteller  Herkunft,  das  Pigment  nicht  Melanin,  sondern  Hämosiderin, 
das  Chordagewebe,  das  Kon  abbildet,  entspricht  teils  Fettkörnchenzellen, 
teils  ist  es  fettzellhaltiges  Faser-  und  Gallertmark  und  die  Knorpelzellen 
sind  nekrotische,  verkalkte,  epitheliale  Tumorzellen  in  hyalin-fibrösem 
Strome.  Auf  diese  morphologische  Eigentümlichkeit  alter  Hypophysengangs- 
geschwülste müßte  künftighin  stets  bei  der  Diagnose  von  Teratomen  des 
engeren  Hypophysenbereiches,  die  im  Vergleich  zu  den  ERDHEiM-Tumoren 
unvergleichlich  seltener  sind,  unbedingt  Bedacht  genommen  werden. 

Bei  Tieren  sind  Teratome  der  Hypophysengegend  nur  ganz  vereinzelt 
beschrieben  worden ;  so  von  Margulies  bei  einem  Kaninchen,  bei  dem  das 
über  erbsengroße  Teratom  am  Infundibulum  befestigt  war  und  histologisch 
hyalinen  Knorpel,  glatte  und  quergestreifte  Muskulatur,  Speicheldrüsen, 
Magenschleimhaut,  Oesophagus  und  Cysten  mit  Trachealschleimhaut  er- 
kennen ließ.  —  Shima  fand  ebenfalls  beim  Kaninchen  ein  die  Fossa  inter- 
peduncularis  ausfüllendes,  nach  vorne  bis  zum  Tractus  opticus  reichendes 
Teratom,  dessen  Ausgangspunkt  von  der  Hypophysenanlage  der  Autor 
jedoch  nicht  für  wahrscheinlich  hält. 

Der  großen  Seltenheit  und  besonderen  Eigenart  halber  sei  hier  der 
bekannte  Fall  von  Joest  angeführt,  der  ein  Pferd  betraf,  bei  dem  sich 
in  der  Gegend  der  Sella  turcica  ein  mit  der  Dura  verwachsener  Zahn 
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mit  2  in  den  Seitenventrikel  hineinragenden  wurzelähnlichen  Fortsätzen 
fand.  Joest  hält  diesen  Fall  nicht  für  ein  Teratom,  sondern  für  eine 
kongenitale  Zahnheterotopie  branchiogenen  Ursprungs,  ob  zwar  nach 
Ansicht  des  Verfassers  ein  „verkapptes''  Teratom  hier  nicht  auszu- 
schließen wäre. 
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Mißbildungen  der  Nebennieren. 

Von  W.  Pagel. 

Mit  20  Abbildungen  im  Text. 

Vorbemerkungen  zur  vergleichenden  Anatomie  und  Entwicklungs- 
geschichte. 

Eine  einheitliche  Nebenniere  als  geschlossenes  Organ  eignet  nur  den 
Amnioten.  Die  Nebenniere  der  Anamnia  bezeichnet  eine  Vielheit  von 
Körperchen.  Bei  den  Amphibien  zeigt  jedes  dieser  Körperchen  den  von 
den  Amnioten  her  bekannten  Aufbau  aus  den  heterogenen  Rinden-  und 
Markbestandteilen.  Fische  und  Cyclostomen  dagegen  besitzen  zweierlei 
Arten  von  Körperchen,  die  sich  nur  aus  einem  der  beiden  Bestandteile 
zusammensetzen.  Bei  niederen  Tieren  scheinen  dem  Nebennieren- 
gewebe mindestens  funktionell  analoge  Zellgruppen  vorzukommen  (Physco- 
soma);  ihre  Beseitigung  bedingt  adidsonähnliche  Ausfallserscheinungen 
(Harms). 

Während  den  chromaffinen  Zellen  homologe  Bestandteile  schon  längere  Zeit  bei 
Wirbellosen  bekannt  sind  —  so  bei  Paludina  (Leydig),  in  den  Bauchmarkganglien  der 
Blutegel  (Poll  und  Sommer)  u.  a.,  letztere  enthalten  auch  Adrenalin  (Biedl)  — ,  hat 
erst  in  neuerer  Zeit  Harms  den  morphologischen  und  kausalanalytischen  Nachweis 
eines  Interrenalorgans  bei  Physcosoma  lanzarotae,  einer  tropischen  Gephyree,  geführt. 
Als  solches  waren  eigenartige  Gruppen  großer,  polygonaler,  gekörnter,  mehrreihig  ge- 
lagerter Zellen  auf  den  vordersten  Kuppen  der  Äcini  der  Nephridien  anzusprechen 
(„Internephridialorgane").  Ihre  Exstirpation  führte  in  1  —  2  Tagen  zu  allgemeiner 
Schlaffheit,  einem  Pechschwarzwerden  des  Integuments,  Entleerung  des  Darminhalts 
und  Tod  nach  3  —  5  Tagen.  Erhaltenbleiben  auch  nur  geringer  Reste  des  Orgens 
genügte,  um  den  ganzen  Symptomenkomplex  zu  unterdrücken  bzw.  das  Leben  zu 
erhalten. 

Die  kennzeichnende  topographische  Organanordnung  in  Rinde  und 
Mark  kommt  allein  den  Säugetieren  zu.  Doch  hat  die  Bezeichnung 
Rinde  und  Mark  über  das  rein  Topographische  hinaus  einen  substanz- 
bezeichnenden Sinn  gewonnen.  Das  Nebennierenrindengewebe  besteht — ■ 
gleichgültig  welches  topische  Verhältnis  es  zu  dem  Markbestandteil  hat  - 
aus  Strängen  wabiger,  lipoidführender  Zellen,  das  Markgewebe  aus 
Strängen  oder  Haufen  HENLEscher,  chromaffiner  (Kohn,  chromophiler 
Stilling,  phäochromer  =  chrombrauner  Poll)  Zellen,  zu  denen  mehr 
oder  minder  reichlich  sympathische  Ganglienzellen  treten.  Kennzeichnend 
für  das  Mark  sind  ferner  die  weiten  Haargefäßausbreitungen  der  Zentral- 
vene. Die  typische  Anordnung  der  Rindenzellen  in  die  Zona  glomeru- 
losa  (globosa),  fasciculata  und  reticularis  ist  ebenfalls  ein  Reservat  der 
Säugetiere. 
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Dem  Säugertypus  der  scharfen  Absetzung  von  Rinde  und 
Mark  gegenüber  steht  der,  z.  B.  bei  den  Vögeln,  aber  auch  Krokodilen 
und  Schildkröten  verwirklichte  Typ  der  innigen  Durch  flechtung  von 
Rinden(Haupt)strängen  und  aus  dem  Mark  aufgebauten  Zwischen- 
strängen. 

Alle  Uebergänge  von  der  Aufteilung  der  Webenniere  in  viele  kleine 
Körperchen  zum  einheitlichen  Organ  zeigen  die  Amphibien  (Poll). 

Bei  Fischen  und  Neunaugen  ist  die  Trennung  von  Rinde  und 
Mark  in  verschiedene  Körper  vollendet.  Nach  Balfour  werden  die  bei 
den  Rochen  oft  paarigen,  zwischen  den  hinteren  Nierenenden  liegenden,  aus 
Rindenzellen  gebauten  Körper  als  Interrenalorgan  (Zwischenniere),  die 
chrombraunen  bei  den  Haien  regelmäßig  metamer,  bei  den  Rochen  oft  un- 
regelmäßig verteilten,  dem  Sympathicus  angeschlossenen,  im  kaudalen 
Abschnitt  nierendorsal  gelegenen  Körperchen  als  Suprarenal  Organe  be- 
zeichnet. Zuweilen  bestehen  innige  Beziehungen  in  der  Lage  chrombraunen 
Gewebes  zu  Blutaderwänden  (Giacomini). 

Das  Gesagte  sei  durch  eine  Tabelle  von  Poll  erläutert: 


Wirbeltiere  Zwischennierensystem 

Cyclostomen  Zwischennierenkörperchen 
und  Fische  Selachier:  Interrenalkörper 

Teleostier  |  STANNiussche 
Ganoiden  /  Körperchen 


Phäochromes  System 

Phäochromkörperchen 
Selachier :  Suprarenalorgane 
Teleostier  \  phäochrome 
Ganoiden  j  Körperchen 


Amphibien 
und  Amnioten 


Zwischennierenkörperchen 
(akzessorische  Neben- 
nieren, MARCHANDSChe 
Nebennieren,  Bei- 
zwischennieren) 


Rinde  Mark 


der  Nebenniere 


Phäochromkörperchen 
Reptilien:  WiESELsche 

Körperchen 
Säuger:  Zuckerkandl- 

sche  Organe  usw. 


Für  die  Ontogenese  ist  festzustellen,  daß  die  Rinde  —  das  Interrenal- 
organ —  vom  Cölomepithel,  das  Mark  vom  sympatho-chromaffinen 
Gewebe  (Zuckerkandl)  herzuleiten  ist.  Die  Rindenentwicklung  geht  der 
des  Marks  weit  voraus.  Die  Rinde  bildet  einen  bereits  großen  Körper,  wenn 
das  Mark  einwandert.  So  kommt  es,  daß  die  Nebenniere  des  Säuger- 
embryos eine  Zeitlang  dem  Interrenalorgan  der  Selachier  gleicht. 

Das  erste  Auftreten  von  Nebennierenrindengewebe  ist  am  Anfang  der 
4.  Woche  (Poll),  bei  5  mm  Länge  von  Iwanoff,  am  10  mm  langen  Embryo 
von  Keene  und  He  wer,  am  6  mm  langen  Embryo  von  Soulie  beobachtet 
worden.  Seine  Bildung  gehört  nach  Poll  im  allgemeinen  einer  mittleren 
Periode  der  Embryonalentwicklung  an.  Gleichzeitig  mit  ihm  treten  die 
ersten  Spuren  der  Keimdrüsen  und  des  Mesonephros  auf.  Die  Anlage  erfolgt 
in  Form  von  Zellknospen  zu  beiden  Seiten  der  Gekrösewurzel  in  das  ventral 
von  der  Aorta  gelegene  Mesoderm  hinein  (1.  Phase  der  Organogenese). 

Während  eines  langen  Zeitraumes  kann  das  Peritonealepithel  Zwischen- 
nierenknospen bilden;  auch  noch  nach  Fertigstellung  früherer  können  weitere 
„erste  Anlagen"  in  Bildung  begriffen  sein.  Poll  empfiehlt  daher,  Früh- 
und  Spätknospen  zu  unterscheiden. 

Die  2.  Phase  der  Entwicklung  besteht  in  der  Emanzipation  der  Knospen 
vom  Cölomepithel.  Hinzu  kommen  in  der  2.  Phase  Wachstums-,  Rück- 
bildungs-  und  Verschmelzungsvorgänge.  Ein  Teil  der  Knospen  bildet  sich 
zurück.  Das  System  der  Zwischennierenknospen  erfährt  eine  Reduktion. 
Gleichzeitig,  oder  auch  vorher  oder  später,  verschmelzen  die  einzelnen 
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Knospen.  Bereits  beim  8  mm  langen  Embryo  ist  die  Nebenniere  als  einheit- 
liches, vom  Peritonealepithel  losgelöstes  Organ  vorhanden,  erscheint  bei 
9  mm  Länge  vaskularisiert  und  läßt  bei  23  mm  Länge  die  Zentralvene  er- 
kennen (Zuckerkandl).  Auch  eine  zarte  Kapselanlage  —  medial  von 
lockererem  Gefüge  als  lateral  —  tritt  bald  hervor  (Wiesel).  Bei  25  mm 
Länge  findet  sich  eine  richtige  Nebenniere,  bestehend  aus  Rinde  und  ein- 
Avanderndem  sympatho-chromaffinem  Gewebe  (Keene  und  Hewer). 

Die  selbständig  gewordene  Nebenniere  bildet  beim  8 — 12  mm  langen 
Embryo  die  Nebennierenleiste  als  Vorsprung  der  hinteren  Cölomwand 
an  der  medialen  Seite  der  Urniere,  kranialwärts  ohne  Absatz  in  den  dorsalen 
Anteil  der  Pleuroperitonealmembran  übergehend. 

Schon  beim  14  mm  langen  Embryo  ordnen  sich  die  Zwischennieren- 
zellen zu  Strängen  an  (Soulie).  Bei  28  mm  Länge  ist  eine  primitive  Glo- 
merulosa  vollendet.  Ihre  größte  Breite  erreicht  sie  bei  50 — 60  mm  Länge 
(Wiesel).  Vorher  treten  die  für  die  Interrenalzelle  kennzeichnenden  Lipoide 
auf  (nach  der  24.  Woche  [Keene  und  Hewer]). 

Die  Zona  reticularis  —  in  ihrem  Gefüge  von  der  Haargefäßausbreitung 
der  Vena  centralis  abhängig  —  ist  schon  beim  14,5  mm  langen  Embryo 
zu  erkennen.  —  Eigenartige  Riesenzellen  von  17 — 20  [i  Größe  beschrieb 
in  der  fetalen  Nebennierenrinde  Kampmeier.  Sie  treten  schon  beim  20  mm 
langen  Embryo  auf  und  kommen  gelegentlich  auch  beim  Erwachsenen  vor. 
Anscheinend  werden  sie  ständig  nur  in  einer  kurzen  Embryonalperiode, 
und  zwar  in  der  äußeren  Rindenschicht  gebildet1). 

Etwa  im  Laufe  der  5.  Woche  (11 — 12  mm  Länge)  geraten  beim  Menschen 
sympatho-chromaffine  Elemente  (ausschließlich  Sympathogonien  [Wiesel], 
nach  Iwanoff  auch  Chromaffinoplasten)  in  die  Nähe  der  Zwischen- 
niere (Poll).  Nach  Iwanoff  entsteht  das  Nebennierenmark  sowohl  aus 
direkter  Umwandlung  chromaffiner  Zellen  des  kranialen  Abschnitts  des 
Paraganglion  aort.  lurnb.  wie  aus  Sympathogonien  des  Grenzstranges. 
Die  Einwanderung  der  zuweilen  rosettenförmigen  Zellhäufchen  von  der 
medialen  Seite  her  gegen  das  Zentrum  des  Organs  und  ihre  Vereinigung 
zum  Markkern  im  Umkreis  der  Zentralvene  dürfte  in  der  6.  Woche 
(17 — 19  mm  Länge)  beginnen.  Doch  dürfte  sich  der  endgültige  Zusammen- 
schluß zur  einheitlichen  Marksubstanz  über  sehr  lange  Zeit  hinziehen.  Selbst 
beim  19  cm  langen  Embryo  ist  die  ganze  Bildlingsmasse  noch  nicht  im 
Zentrum  des  Organs  angelangt.  Noch  beim  Neugeborenen  finden  sich 
sympatho-chromaffine  Zellhäufchen  in  der  Rinde  (Wiesel).  Nach  Wiesel 
kann  bis  zum  10.  Lebensjahr  von  einer  strengen  Scheidung  in  Rinde  und 
Mark  in  topographischer  wie  histologischer  Hinsicht  nicht  die  Rede  sein. 
Es  bietet  sich  also  noch  lange  das  Bild  der  Vogelnebenniere.  Langsam 
differenzieren  sich  aus  den  peripher  und  dann  aus  den  zentral  gelegenen 
Sympathogonien  die  „Phäochromoplasten"  (Poll),  also  die  Vorstufen  der 
chrombraunen  Zellen,  denen  als  weitere  Abkömmlinge  der  Sympathogonien 
die  Vorläufer  der  sympathischen  Ganglienzellen,  die  Sympathoplasten, 
gegenüberstehen. 

Sympathogonie 

/  \ 
Sympathoplast  Phäochromoplast 

sympathische  Ganglienzelle     chrombraune  Zelle 


1)  Es  ist  zu  erwägen,  ob  diese  Riesenzelleiber  den  von  Steinbiss  in  einem  Fall  hoch- 
gradiger Nebennierenatrophie  mit  Morbus  Addison  beschriebenen  ähnlichen  Elementen 
verwandt  sind.  Dann  läge  hier  möglicherweise  ein  Rückschlag  in  embryonale  Zellbildung  vor. 
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Im  Anfang  des  4.  Monats  wird  die  Chromreaktion  positiv,  nach  Keene 
und  Hewer  erst  in  der  22.  Woche. 

Die  ventrale  Lagebeziehung  zu  den  Nachnieren  wird  ziemlich  rasch 
von  der  innigen  Beziehung  zum  oberen  Nierenpol  abgelöst.  Die  rechte 
Nebenniere  ruht  auf  ihm  mit  ihrer  Dorsalfläche,  die  linke  mit  ihrem  Schwanz- 
ende. Gegen  Ende  des  3.  Monats  fängt  die  Niere  gegenüber  der  ihr  bisher 
auffallend  an  Volumen  überlegenen  Nebenniere  an  stark  zu  wachsen.  Im 
6.  Monat  beträgt  ihre  Größe  nur  die  Hälfte  der  Nierengröße,  ihr  Gewichts- 
verhältnis ist  wie  1  zu  1,25;  beim  Neugeborenen  wie  1 :  3,  beim  Erwachsenen 
wie  1 :  28  (Meckel).  Das  große  Mißverhältnis  von  Nieren-  und  Neben- 
nierengröße eignet  nur  dem  menschlichen  Embryo. 

In  den  späteren  Fetalmonaten  —  auch  das  ist  ein  Reservat  der 
menschlichen  Nebenniere  —  spielen  sich  verwickelte  Furchungs-  und 
Umbauvorgänge  ab,  die  besonders  von  Landau  studiert  worden  sind. 
An  der  Austrittsstelle  der  Zentralvene  stülpt  sich  die  Rinde  ein,  so  daß  sie 
nicht  mehr  wie  bei  den  übrigen  Tieren  einen  konzentrischen  Mantel  um  das 
Mark  bildet,  sondern  an  einer  Stelle  ein  Stück  weit  in  das  Organzentrum 
als  „zentrale"  Glomerulosa  hineingeht.  Diese  Einrichtung  dient  der  Ober- 
flächenvergrößerung. Mit  der  Venenein&tülpung  in  Zusammenhang  steht 
die  Bildung  einer  groben  „primären"  Furche  an  der  Vorderfläche  des  Organs. 
Sie  und  der  Sulcus  renalis  bilden  die  einzigen  primären  Furchen,  denen 
zahlreiche,  sekundär  gebildete  kleinere  gegenüberstehen. 

Stets  im  postfetalen  Leben  —  bald  nach  der  Geburt  beginnend  — 
und  nur  bei  Anencephalen  schon  intrauterin  abgeschlossen,  liegt  der  sehr 
kennzeichnende  Umbau  der  Nebennierenrinde  (Thomas,  Kern, 
Elliot),  die  Involution  der  zentralen  Rindenschichten.  Sie  geht  einher 
zunächst  mit  Haargefäßhyperämie.  Die  innersten  Schichten  der  Reti- 
cularis heben  sich  durch  die  Blutüberfüllung  deutlich  ab.  Die  Auflockerung 
der  Netzschicht  nimmt  dauernd  zu,  sie  zeigt  Kernzerfall,  Auftreten  kol- 
loider Tropfen  (Ende  des  1.  Monats).  Großtropfige  Fettablagerung  in  den 
inneren,  feintropfige  in  den  äußeren  Schichten  leitet  den  Vorgang  ein 
(Kawamura). 

Zugrunde  gehen  auf  diese  Weise  die  primäre  Fasciculata  und  Reti- 
cularis. Die  primäre  Globosa  bleibt  erhalten  und  liefert  die  Schichten  der 
bleibenden  Nebenniere.  Im  12.  postembryonalen  Monat  ist  die  fetale  Rinde 
gänzlich  verschwunden  (Keene  und  Hewer). 

Allmählich  erfolgt  die  Anordnung  der  endgültigen  Rindenschichten. 
Der  vorausgehende  degenerative  Prozeß  verläuft  unter  deutlicher  Teil- 
nahme des  Kapillarendothels  an  der  Aufsaugung  (Dietrich  und  Sieg- 
mund). Zu  Ende  des  1.  Jahres  verschwinden  entartete  Rindenzellen  ganz, 
die  Hyperämie  läßt  nach,  durch  Faserwucherung  und  Reticulumverdich- 
tung  entsteht  —  möglicherweise  unter  direkter  Beteiligung  degenerierender 
Rindenzellen  —  die  Markkapsel.  Endgültige  Globosa  und  Fasciculata 
sind  vollendet,  das  bei  der  Geburt  relativ  große  Organ  ist  jetzt  verkleinert, 
wie  geschrumpft.  Die  Markkapsel  wird  als  Markstroma  verbraucht.  Reste 
einer  solchen  erhalten  sich  bis  ins  hohe  Alter.  Der  ganze  Umbauvorgang 
wirkt  auf  die  Reliefbildung  und  Oberflächenvergrößerung  ein.  Nach  Landau 
dienen  die  eingeschmolzenen  Rindenmassen  der  Markreifung  des  Hirns. 
Zur  Zeit  der  Präpubertät  liegt  die  stärkste  Wachstumsperiode  der  Neben- 
niere, die  so  lange  den  Hoden  um  das  Doppelte  an  Gewicht  übertrifft 
(Aschoff).  Es  ist  anzunehmen,  daß  auch  nach  dem  1.  Lebensjahr,  ja 
während  des  gesamten  Lebens  eine  dauernde  Erneuerung  der  Nebennieren- 
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rinde  statthat,  die  von  der  Globosa  als  Keimzone  ausgeht,  von  der  Fasci- 
eulata  als  Funktionszone  unterhalten  und  von  der  Reticularis  als  Auf- 
brauchzone dauernd  angeregt  wird  (vgl.  auch  Beneke). 

Die  Nebenniere  des  Erwachsenen  ist  nur  l,65mal  so  schwer  wie  die 
des  Neugeborenen  (vgl.  Rössle).  Nach  dem  50.  Lebensjahr  besteht  eine 
deutlich  zunehmende  Altersinvolution  der  Nebenniere  (Alterssklerose  der 
Glomerulosa  Aschoff). 

1.  Fehlen  (Agenesie)  der  Nebennieren. 

Die  im  Schrifttum  ziemlich  zahlreich  niedergelegten  Fälle  von  doppel- 
seitigem Fehlen  der  Nebennieren  sind  besonders  beim  Erwachsenen 
mit  größter  Kritik  aufzunehmen.  Meist  gibt  hier  die  Annahme  postfetaler 
Zerstörung  des  Organs  die  wahrscheinlichere  Erklärung.  Neben  einfachen 
Atrophien,  der  von  Simmonds  beschriebenen  interstitiellen  Entzündung 
mit  und  ohne  Syphilis  sind  Verlagerungen,  Schrumpfungen,  auch  post- 
mortale Erweichungen  typische  Fehlerquellen.  Zur  Vereinbarung  mit  der 
Tatsache  des  Ueberlebens  solcher  Individuen  ist  auf  Ersatzfunktion  seitens 
abgesprengter  Rindenkeime  (MARCHANDscher  Nebennieren)  und  für  den 
sympatho-chromaffinen  Anteil  von  ZucKERKANDLschen  Organen,  Para- 
ganglien,  Steißdrüse,  Carotisdrüse  usw.  zurückzugreifen.  Die  alten  Be- 
obachtungen sind  jedenfalls  als  durchaus  unsicher  zu  bezeichnen. 

Fehlen  der  Nebennieren  bei  Anencephalie  wurde  schon  von  Meckel, 

FOERSTER,    VOGLI,    MONRO,    GOURRAIGNE,  WlNSLOW,    BüSCH,  OdHELIUS, 

Gilibert,  Le  Cat,  Superville,  Büttner,  Klein,  Clarke  und  Henkel, 
Curtius,  Isenflamm,  Vetter,  Rayer,  Lomer  u.  a.  beschrieben  (Zu- 
sammenstellung zum  Teil  nach  J.  F.  Meckel  1812).  Vetter  hatte  es 
in  4,  Lomer  in  7,  Meckel  in  2  von  9  Fällen  festgestellt.  Demgegenüber 
wurde  das  völlige  Fehlen  der  Nebennieren  bei  Anencephalie  geleugnet 
von  Joh.  Müller,  Weigert,  Biesing,  Magnus  u.  a.  Umgekehrt  zeigte 
sich  auf  jeden  Fall  Fehlen  oder  Unterentwicklung  der  Nebennieren  mit 
Mißbildung  des  Zentralnervensystems  verknüpft. 

In  neuerer  Zeit  hat  Robert  Meyer  doppel-  oder  einseitiges  Fehlen 
der  Nebenniere  bei  Anencephalie  in  50  Proz.  der  Fälle  festgestellt,  in  je 
einem  Fall  auch  Clemente  und  Nota,  Kratsch  hat  dagegen  bei  17  An- 
encephalen  niemals  Fehlen  der  Nebenniere  gesehen1).  R.  Meyer  berichtet 
von  6maligem  Mangel  des  Organs  unter  12  ausgetragenen  und  19  weiteren 
Feten.  Eine  weitere  Beobachtung  von  Meyer  betrifft  einen  Dicephalus 
mit  einem  anencephalen  Kopf. 

Boerhaave  sowie  Hottinger  sahen  Fehlen  beider  Nebennieren  in 
einem  Fall  von  Verschmelzung  der  unteren  Extremitäten. 

Im  Falle  Handfield- Jones,  in  dem  sich  bei  einem  an  Verbrennung 
verstorbenen  6jährigen  Knaben  an  Stelle  der  Nebennieren  eine  geringe 
Menge  schlaffen,  schmutzig-rötlichen  Bindefettgewebes  mit  feinkörniger 
Substanz  fand,  ist  wohl  sicher  mit  postmortalen  Zersetzungsvorgängen  zu 
rechnen.  Voigt  nimmt  für  seinen  Fall,  der  eine  43jährige  Frau  mit  alter 


1)  Anmerkung  des  Herausgebers:  Unter  20  Fällen  von  Anencephalie  des 
Göttinger  Pathol.  Institutes,  die  ad  hoc  untersucht  wurden,  fand  sich  kein  Nebennieren- 
mangel.  Stets  waren  die  Nebennieren  staik  hypoplastisch,  mitunter  kaum  vom  Fett- 
gewebe zu  unterscheiden.  In  einem  Fall  war  die  Nebenniere  einer  Seite  in  eine 
Hämatomcyste  von  fast  normaler  Nebennierengröße  verwandelt.    Gg.  B.  Gruber. 
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Syphilis  betraf,  chronisch  entzündliche  Zerstörung  eines  von  vornherein 
hypoplastischen  Organs  an,  von  dem  sich  histologisch  im  Binde-Fettgewebe 
der  oberen  Nierenpole  noch  knötchenförmige  Reste  vorfanden.  Ein  an- 
geborenes Fehlen  beider  Nebennieren  liegt  also  hier  —  wie  fraglos  auch 
sonst  in  ähnlichen  Beobachtungen  —  nur  nach  dem  grob  makroskopischen 
Eindruck,  in  Wahrheit  aber  sicherlich  nicht  vor. 

Dagegen  besitzen  wir  reichlich  einwandfreie  Befunde  von  einseitigem 
Nebennierenmangel.  Boerhaave  und  Rossi  sahen  Fehlen  einer  Neben- 
niere bei  Extremitätenverschmelzung.  Ein  solcher  Fall  ist  ferner  der  von 
Wehn,  bemerkenswert  durch  gleichzeitiges  Fehlen  der  einen  Niere  (ge- 
kreuzte Dystopie  mit  Ueberlagerung  der  normalseitigen  durch  die  ge- 
kreuzte Niere).  Auch  eine  Beobachtung  von  Misloslavich  betrifft  das 
Fehlen  von  rechter  Nebenniere,  Niere  samt  Harnleiter  und  Gefäßen  sowie 
Dickdarm  bei  einer  72jährigen  infantilen  zwerghaften  Frau  mit  zahlreichen 
Mißbildungen  an  den  Extremitäten.  Ferner  sind  zu  nennen  die  Beobach- 
tungen von  Hecht  bei  einer  42jährigen  Frau  auf  der  rechten  Seite,  von 
Schmaltz,  ebenfalls  das  rechtsseitige  Organ  betreffend  bei  einem  29jährigen 
Manne;  des  weiteren  betreffen  die  von  Monti-Weichselbaum  bei  einem 
10jährigen  Kinde  sowie  die  von  James  die  rechte  Seite.  Weitere  Fälle 
sind  die  von  Legg,  Bramwell,  Winslow.  Auch  E.  Mayer  sah  einmal 
Fehlen  der  Nebenniere  auf  der  rechten  Seite  (mündliche  Mitteilung). 
Veit  dagegen  konnte  einen  Fall  von  Agenesie  der  linken  Nebenniere  be- 
schreiben. 

Im  allgemeinen  ist  ja  sonst  bei  Nierenmißbildungen  aller  Art  die 
Nebenniere  nicht  beteiligt.  Misloslavich  hat  3  Fälle  zusammen- 
gestellt, in  denen  Nebenniere  und  Niere  von  der  Mißbildung  betroffen 
waren  (vgl.  unten  unsere  Ausführungen  S.  544). 

Die  Mehrzahl  der  Fälle  einseitigen  Nebennierenmangels  gilt  für  die 
rechte  Seite.  Auch  sonst  ist  die  linke  Nebenniere  nach  Lage  und  Form 
weniger  Varianten  unterworfen  als  das  rechte,  syntopisch  bedrängte  Organ, 
das  in  seiner  gegenüber  der  linken  Seite  höheren  Lage  von  Hohlvene,  Nieren- 
pol und  Leberkonkavität  beengt  wird.  Schon  im  fetalen  Wachstum  über- 
trifft die  linke  Nebenniere  den  rechten  Partner  (Jackson). 

Bei  einseitigem  Nebennierenmangel  ist  die  Nebenniere  der  Gegen- 
seite öfter  schwer  verändert,  so  daß  das  Bild  des  ADDisoNschen  Synchroms 
entsteht.  Im  Falle  von  Schmaltz  zeigte  sie  sich  verkäst,  in  denen  von 
Weichselbaum  und  Legg  fibrös  verdichtet.  Seltener  ist  vikariierende 
Hypertrophie  des  gegenseitigen  Partners  nachweisbar.  Veit  beschreibt 
„Agenesie"  der  linken  Nebenniere,  in  der  kompensatorisch  hypertrophischen 
rechten  Nebenniere  Verödung  der  Marksubstanz  infolge  von  Blutung  und 
Bild  der  ADDisoNschen  Krankheit.  In  der  bedingt  hierhergehörigen,  von 
Debarge  (zit.  Askanazy)  gemachten  Beobachtung  war  bei  einem  90jährigen 
Manne,  der  niemals  Zeichen  von  Nebenniereninsuffizienz  dargeboten  hatte, 
die  rechte  Nebenniere  an  normaler  Stelle  nicht  angelegt,  dagegen  zeigte 
die  rechte  Niere  ein  Hypernephrom,  die  linke  hypoplastische  Nebenniere 
befand  sich  in  fibrös-käsiger  Umwandlung. 

Auch  die  einseitige  „Agenesie"  der  Nebenniere  dürfte  bei  genauer 
ad  hoc  gemachter  Untersuchung  des  öfteren  nur  scheinbar  und  vor  allem 
durch  Verlagerung  vorgetäuscht  sein. 

Die  Entstehungszeit  der  Agenesie  ist  nach  der  entwicklungsgeschicht- 
lichen  Erfahrung  vor  die  4.  Embryonalwoche  zu  verlegen,  bei  einer  Fetus- 
länge von  etwa  5  mm.  Sie  fällt  gerade  in  die  Zeit  des  Beginns  der  Entwick- 
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lung  der  bleibenden  Niere  (Harnleiteraussprossung,  Anschlußgewinnung  an 
das  metanephrogene  Blastem).  Allerdings  wird  dieser  Termin  kaum  in  allen 
Fällen  richtig  angesetzt  oder  anzusetzen  sein,  da  bei  der  Agenesie  mit  nach- 
träglichem Verschwinden  bereits  angelegter  Teile  zu  rechnen  sein  dürfte. 

2.  Hypoplasie  der  Nebennieren. 

Echte  Hypoplasien  der  Nebenniere  sind  Seltenheiten.  Meist  handelt  es 
sich  um  Vortäuschungen  durch  Restzustände  (Sklerose)  krankhafter  Vor- 
gänge während  des  Extrauterinlebens  (Pädatrophie,  Phthise,  Syphilis  — 
besonders  angeborene  — ,  Sepsis,  Puerperium,  Basedow,  „Status  thymico- 
lymphaticus",  Vergiftungen  u.  a.  m.).  Zur  Diagnose  echter  Nebennieren- 
hypoplasie  ist  daher  mit  Landau  der  Nachweis  durch  genaue  Wägung  des 
Organs  sowie  die  Feststellung  gleichmäßiger  Verkleinerung  von  Mark  und 
Rinde  auf  histologischen  Sagittalschnitten  zu  fordern. 

An  Größen-  und  Gewichtsbestimmungen  der  normalen  Neben- 
niere während  der  verschiedenen  Fetalmonate  liegen  vor  die  von  Husnot. 
Dieser  fand: 


Monat  Höhe  Breite 

3  5    mm  3  mm 

4  8,5  „  3  „ 

6  11     „  8  „ 

7  16     „  8  „ 

8  19  „  9  „ 
Neugeboren:  21     „  9  ,, 


Starken  Gewichtsanstieg  in  den  letzten  Fetamonaten  und  Fallen  des  Gewichts 
in  der  ersten  Lebenszeit  hat  schon  Lomee  1884  festgestellt.  Nach  Luna  erreicht  die 
Nebenniere  im  6.  Monat  ihren  größten  Umfang. 

Als  zum  Teil  verhältnismäßig  übereinstimmende  Vergleichsziffern  der  Nebennieren- 
maße  seien  die  von  Zander  und  Landau  angeführt: 


Normaler  Fetus 

VI.  Monat 

VII.  Monat 

Breite 

Höhe 

Dicke 

Breite 

Höhe 

Dicke 

*—  (äff 

>— »  isS" 

18  mm 

19  „ 

20  „ 
22  „ 

12  mm 
10  „ 

17  „ 

18  „ 

7  mm 
11  „ 

8  „ 
10  „ 

21  mm 

24  „ 

17  „ 
16  „ 

10  mm 

9  „ 

16  „ 
16  „ 

7  mm 
10  „ 

17  „ 

7  „ 

Normaler  Fetus 

VIII.  Monat 

IX.  Monat 

Breite 

Höhe 

Dicke 

Breite 

Höhe 

Dicke 

Landau  ({g* 

18  mm 

19  „ 

25  „ 

13  mm 

12  „ 

20  „ 

7  mm 

8  „ 

9  „ 

27  mm 
27  „ 

15  mm 
13  „ 



5  mm 

9  „ 

Jackson  untersuchte  das  Volumen  und  fand  im  2.  Monat  für  die  Nebenniere  einen 
Wert  von  0,306  Proz.  des  Körpervolumens,  im  3.  0,485,  im  5.  0,362,  im  7.  0,310  im  10.  0,246, 
beim  Neugeborenen  0,229  Proz  des  Körpervolumens.  Dabei  übertraf  ausnahmslos  die 
linke  Nebenniere  den  rechten  Partner.  Lucien  und  Parisot  stellten  gleichmäßige  Zu- 
nahme des  absoluten,  den  Höhepunkt  des  relativen  Gewichts  im  4.  Monat  fest  (1/144  zu 
Vseo im  9.  und  1/238  im  3.  Monat).  Das  absolute  Gewicht  stieg  von  0,06  g  im  3.  über  0,50 
im  4.,  1,65  im  5.,  2,30  im  6.,  3,10  im  7.  zu  3,75  im  9.  Monat. 


Sch  walbe-G  r  ub  er  ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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Cazzaniga  erhielt  folgende  Zahlen: 


Körperlänge 
in  cm 

Anzahl  der 
Individuen 

Durchschnittswert 
des  Gewichtes 
beider  Drüsen 

Nebennierenlänge 
im  Verhältnis 
zur  Körperlänge 

Nebennieren- 
gewicht im  Ver- 
hältnis zum 
Körpergewicht 

16—20 

2 

0,660  g 

0,01053 

0,578 

20—25 

5 

1,067  „ 

0,00940 

0,560 

25—30 

3 

1,436  „ 

0,00793 

0,447 

30—35 

7 

2,144  , 

0,00568 

0,313 

35-^0 

14 

2,450  „ 

0,00494 

0,221 

40—45 

16 

2,792  „ 

0,00363 

0,183 

45—50 

11 

5,977  „ 

0,00530 

0,261 

50—55 

16 

7,837  „ 

0,00549 

0,240 

Danach  findet  im  letzten  Monat  Zunahme  des  Nebennierengewichtes  statt,  während 
Länge  und  Gewicht  im  Verhältnis  zur  Körperlänge  und  zum  Körpergewicht  den  niedrigsten 
Wert  zeigen.  Cazzaniga  glaubt  daraus  schließen  zu  können,  daß  das  Körperwachstum 
in  dieser  Zeit  nicht  unmittelbar  von  der  Nebenniere  abhängig  ist,  die  zu  Ende  der  Schwanger- 
schaft in  Blüte  stehende  Markreifung  des  Hirns  aber  mit  der  Zunahme  des  Nebennieren- 
gewichts zu  tun  hat. 

Mit  Cazzaniga  überein  stimmen  Jonsson  und  Aderman,  die  Höhe,  Breite  und  Dicke 
des  Organs  in  den  verschiedenen  Entwicklungsstadien  bestimmt  haben.  Unter  Höhe  ver- 
stehen sie  die  Entfernung  vom  höchsten  Punkt  des  Organs  bis  zum  gegenüberliegenden 
Punkt  der  Grundfläche,  unter  Breite  den  größten,  zur  Höhe  senkrechten  Durchmesser. 
Die  Dicke  wurde  an  der  dicksten  Stelle  der  Basis  gemessen.  Es  ergab  sich  im  5.  Monat 
der  Gipfel  der  Gewichtszunahme,  die  bis  zum  8.  Monat  hoch  bleibt,  dann  aber  zum  Still- 
stand kommt,  um  im  letzten  Fetalmonat  wieder  zu  steigen.  Auch  die  Wachstumsver- 
hältnisse zeigen  sichere  und  auffallende  Zunahme  aller  Maße  während  der  ersten  Monate. 
Eine  Stockung  mit  Rückgang  des  Dickenwachstums  besteht  im  7. — 9.  Monat.  Sie  wird 
zu  Ende  der  Schwangerschaft  wieder  ausgeglichen.  Vom  4.  Monat  ab  gibt  während  des 
ganzen  Fetallebens  die  Breite  die  größte  Ausdehnung  des  Organs  an.  Die  Unke  Neben- 
niere zeigt  regelmäßig  ein  größeres  Durchschnittsgewicht  als  die  rechte. 

Die  von  Keene  und  Hewer  an  81  reifen,  50  über  28  Wochen  und  19  unter  28  Wochen 
alten  Feten  gewonnenen  Durchschnittsgewicht  ein  Gramm  haben  folgende 
Werte: 

Durchschnittsgewichte  in  Gramm  während 
der  28.  Woche     28.-32.      33.-36.      37.-39.  Reife 

rechts         0,84  2,45  3,50  2,98  4,64 

links  0,86  2,36  3,50  3,00  4,78 

Durchschnittswert  im  Verhältnis  zum  Körpergewicht 

rechts      831,8  669,20  673,80  747,60 

links        891,0  689,30  679,20  679,40 

Eine  besondere  Art  sog.  Hypoplasie  stellt  die  Anencephalen- 
nebenniere  (Fig.  10 — 12),  die  scheinbar  primäre  Unterentwieklung  des 
Organs  bei  allen  möglichen  Entwicklungsstörungen  des  Vorderhirns  dar. 
Schon  Morgagni  beschrieb  sie  an  3  hirn-  und  schädellosen  Feten,  später 
fand  Renard  die  Organe  kaum  von  der  Größe  einer  kleinen  Nuß.  Hewson, 
Cooper,  Soemmering  konnten  diese  Beobachtungen  bestätigen.  Meckel  sen. 
sah  bei  6  hirn-  und  schädellosen  Feten  die  Nebennieren  kleiner  als  ge- 
wöhnlich. Klein  fand  sie  um  die  Hälfte  kleiner  als  in  der  Norm, 
„6  Linien  hoch  und  3  breit",  Otto  in  1  von  3  Fällen  sehr  klein  und  platt. 

Nebennierenhypoplasie  begleitet  ja  die  überwiegende  Mehrzahl  der 
Fälle  von  Anencephalie  bzw.  sonstigen  Defekten  des  Vorderhirns  —  wie 
auch  Fehlen  oder  Unterentwicklung  der  Nebennieren  stets  mit  Miß- 
bildungen des  Zentralnervensystems  verknüpft  sind.  Zander  fand  die 
Unterentwicklung  der  Nebennieren  bei  42,  Magnus  bei  13,  Biesing  bei  13 
von  19,  Kratsch  bei  16  Hemicephalen  ausgesprochen.  Allerdings  kommen 
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auch  bei  Anencephalie  ganz  normale  Nebennieren  vor.  Schon  Klein  hat 
das  1793  für  2  Fälle  und  ebenso  Bayle  erwähnt1). 

Das  Organ  erscheint  bei  Anencephalie  in  kraniokaudaler  und  sagittaler, 
weniger  in  transversaler  Richtung  verkleinert  (vgl.  Fig.  10 — 12).  Bereits 


Fig.  1.  Nebenniere  eines  neugeborenen  Anencephalus.  Hyperplasie  und  weite  Dif- 
ferenzierung des  Markes.    Buntphotogramm  von  Prof.  Rob.  Meyer. 


Fig.  2.  Nebenniere  eines  neugeborenen  Anencephalus.  Rinde  verschmälert,  hyper- 
ämisch.  Sympathogonienhaufen  an  der  Zentralvene.  Mark  von  mittlerer  Stärke.  Bunt- 
photogramm freundlichst  von  Prof.  Rob.  Meyer  überlassen. 


1)  Vgl.  Anm.  1  auf  S.  529. 
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Zander  hat  angegeben,  daß  der  Breitendurchmesser  am  wenigsten  ver- 
kürzt ist,  die  Höhe  dagegen  beträchtlich  abgenommen  hat,  am  meisten 
aber  die  Tiefe  (Dicke)  der  Basis  reduziert  ist.  Die  Nebenniere  erscheint 
als  schmale,  plattgedrückte  Sichel. 

Nach  den  Messungen  von  Kratsch  war  das  Organ  stets,  außer  einmal, 
in  zwei  Durchmessern  verkleinert.  Der  dritte  Durchmesser  dagegen  ist  oft 
vergrößert.  7mal  überschritt  der  Breiten-,  6mal  der  Höhen-  und  4mal  der 
Dickendurchmesser  die  Norm.  Der  Breitendurehmesser  hatte  jedenfalls 
am  wenigsten  abgenommen.  Entsprechend  bezeichnet  auch  Kiyono  die 
Form  des  Organs  im  allgemeinen  als  abgeplattet  oder  länglich-oval.  Die 

Rindenbreite  bei  Anence- 
phalen  gibt  Kratsch  mit 
0,25 — 1,0  mm  gegenüber 
normal  1,0 — 3,0  mm  an. 

Bezüglich  des  Gewichts 
fand  Lomer  niemals  das 
Gesamtgewicht  höher  als 
0,5  g,  Kiyono  in  fast  allen 
seiner  11  Fälle  eine  Ver- 
minderung und  Werte  unter 
1,0  g,  gegenüber  dem  Nor- 
malwert von  2 — 3,5  g.  Die 
Volumenverhältnisse  Neben- 
niere zu  Niere  erwiesen  sich 
als  stark  schwankend,  mit 
Unterschieden  von  1 : 1  oder 
auch  1 :  3  bei  einem  6  Mo- 
nate alten  Fet,  bis  1 :  833. 
Keene  und  Hewer  stellten 
in  einem  ihrer  6  Anence- 
phaliefälle  ein  Nebennieren- 
gewicht rechts  von  0,35, 
links  von  0,27  g  gegen 
4,78  g  Normalge  wicht  fest. 

Nach  den  Erhebungen 
insbesondere  von  Rob. 
Meyer  und  Landau  liegt 

eine  Miniaturnebenniere 
(Weigert)  vor,  die  sich 
zur  gewöhnlichen  Neuge- 
borenennebenniere  so  verhält  wie  die  Säuglingsnebenniere  zu  dieser.  Histo- 
logisch wird  in  der  Hälfte  der  Fälle  (Meyer)  der  Anschein  einer  relativen 
Größe  und  besseren  Entwicklung,  ja  Hyperplasie  des  Marks  erweckt  (Kern, 
Veit,  Meyer)  (Fig.  1),  während  die  Rinde  kleiner  als  beim  normalen  Neu- 
geborenen zu  sein  scheint  (Fig.  2). 

Am  besten  erhalten  pflegt  die  Zona  globosa  und  der  periphere  Teil 
der  Fasciculöreticularis  (Zona  radiata)  zu  sein.  Die  inneren  Schichten  fehlen. 

Nach  Meyer  weicht  Fettgehalt  und  Fettverteilung  der  Anencephalennebenniere  nicht 
von  den  Verhältnissen  beim  normalen  Neugeborenen  ab.  Je  jünger  das  Individuum,  desto 
gleichmäßiger  die  Fettverteilung. 

Nach  dem  6.  Monat  macht  die  Sudanfärbung  2  fetthaltige  Zonen  sichtbar,  die 
eine  mittlere  ungefärbte  einschließen.  Besonders  reichlich  Fettstoffe  enthält  die  Glomeru- 
losa;  große  Fetttropfen  in  den  zentralen  Schichten  legen  degenerativen  Ursprung  der 
Fettablagerungen  nahe. 


Fig.  3.  Rechtsseitige  Nebenniere  mit  vorge- 
schrittener Furchung  und  Relief bildung.  Anence- 
phalus.  Aplasie  der  rechten  Niere.  (Sammlung  Pathol. 
Institut  Tübingen.) 
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So  könnte  es  scheinen,  als  läge  eine  Unterentwieklung  der  inneren 
Rindenschichten  vor.  In  Wahrheit  aber  besteht  eine  verfrühte  Mark- 
entwicklung —  in  Abhängigkeit  von  einer  verfrüht  —  in  den  letzten  Fetal- 
monaten —  vollzogenen  Endgestaltung  der  Rinde.  j 

Statt  der  zu  dieser  Zeit  gehörigen  Sympathogonienhaufen  findet  sich 
bereits  eine  regelrecht  ausdifferenzierte  Marksubstanz.  Auch  die  sonstigen 
Paraganglien  sind  bei  An- 
encephalie  gut  entwickelt. 
Von  einer  gleichmäßigen 
Rinde  und  Mark  betref- 
fenden Unterentwicklung 
(Hirschfeld  ,  Biesing) 
kann  jedenfalls  nicht  die 
Rede  sein.  Die  Marksub- 
stanz der  Anencephalen- 
nebenniere  mißt  0,5 — 1,0 
mm  gegenüber  0,5  mm 
beim  normalen  Neuge- 
borenen (vgl.  Kratsch). 

Auch  die  sonst  im 
1.  Lebensjahr  vonstatten 
gehenden  Rindeneinstülpungsvor- 
gänge um  die  Zentralvene  sind  be- 
reits vollendet.  „Alle  Prozesse  der 
Oberflächengestaltung  der  Neben- 
nierenrinde sind  verfrüht  und  beson- 
ders intensiv,  aber  schließlich  ebenso 
der  Norm  entsprechend  .  .  .  wie  die 
zu  ihnen  in  Beziehung  stehende 
Entwicklung  der  Marksubstanz" 
(Landau).  Hierfür  spricht  auch  der 
von  Kiyono  einigemal  erhobene 
Befund  akzessorischer  Rindenknöt- 
chen.  Ausgesprochene  starke  Relief- 
bildung zeigen  Fig.  3  und 

Die  Rinde,  hypoplastisch  an- 
gelegt bzw.  frühzeitig  im  Wachs- 
tum stillstehend,  ist  jedenfalls  der 
bei  der  Hypoplasie  führende  Organ- 
abschnitt (Kern,  Meyer).  Das 
allein  für  den  Menschen  typische  vor- 
bereitende Wachstum  mitsamt  den 
späteren  Degenerations-  und  Um- 
bauvorgängen im  1.  Lebensjahr 
fällt  bei  der  Anencephalie  fort, 
während  sich  die  Reliefgestaltung 
der  Nebenniere  ungestört  vollzieht. 
Die  dem  widersprechende  Auf- 
fassung von  Kiyono,  nach  der  Rindenverschmälerung  durch  eine  Kom- 
pression der  Rinde  infolge  von  Blutstauung  vorgetäuscht  wird  bzw.  durch  die 
Tatsache  einer  Frühgeburt  erklärt  wäre,  erscheint  kaum  genügend  begründet. 

Landau  weist  auf  den  weitgehenden  Parallelismus  hin,  der  zwischen 
den  Entwicklungsstörungen  des  Vorderhirns  (Zander)   und  des  eigen- 


Fig.  4.  Linke  Nebenniere  (Na)  ,-fdes 
gleichen  Falles  wie  Fig.  3.  Vorgeschrittene 
Furchung  des  Organs.  M  Magen.  L  Milz,  zum 
Teil  dem  Magen  in  Form  zahlreicher  kleiner 
körnerförmiger  Nebenmilzen  adhärent.  N 
Linke  Niere.  Schematische  Zeichnung.  Die 
Nebenniere  liegt  in  Wirklichkeit  zwischen 
Milz  und  Niere  versteckt. 
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artigen  spätfetalen  Wachstuni  des  Interrenalorgans  bestellt,  beides  in  der 
ganzen  Tierreihe  lediglich  beim  Menschen  zu  besonderer  und  eigenartiger 
Differenzierung  gelangender  Organe. 

Im  allgemeinen  erscheint  die  Anencephalennebenniere  mithin  ver- 
kleinert, aber  in  ihrer  Entwicklung  weiter  fortgeschritten.  Keene  und 
Hewer  finden  die  Nebennierenrinde  des  Anencephalen  etwas  breiter  als 
die  des  normalen  Säuglings  nach  vollzogenem  Umbau.  Die  Rinde  solcher 
Nebennieren  zeigt  auch  schon  reichlich  Cholestearinester,  die  sonst  erst 
vom  3.  Monat  ab  auftreten  sollen  (Bär  und  Jaffe). 

In  den  wohl  nicht  häufigen  Fällen  von  Anencephalie,  in  denen  die  Neben- 
niere ganz  fehlte,  ist  an  ursprüngliche  Kleinheit  bzw.  vollständige  Rück- 
bildung zu  denken.  Entsprechend  fand  Lomer  bei  17  Hemicephalen  7mal 
völliges  Fehlen,  5mal  ganz  rudimentäre  und  5mal  untergewichtige  Neben- 
nieren, also  alle  Uebergänge  vom  Defekt  zur  Hypoplasie. 

Kiyono  nimmt  überhaupt  auf  Grund  von  R.  Meyers  und  seiner 
eigenen  Beobachtung  normaler  Nebennieren  bei  Anencephalen  vor  dem 
6.  Monat  diesen  als  Entstehungsterniin  der  Mißbildung  an. 

Hinsichtlich  des  Zusammenhangs  von  Nebennieren-  und  Hirn- 
mißbildung kommt  bereits  Weigert  zur  Ablehnung  des  später  von 
Alexander  und  Alexandrini  behaupteten  Verhältnisses,  nach  dem  der 
Hirnmißbildung  die  Störung  der  Nebennierenentwicklung  zugrunde  liege. 
Denn  bei  Hydrocephalus  und  Spina  bifida  sei  der  Befund  an  den  Neben- 
nieren ein  regelrechter.  Es  handelt  sich  hier  um  Hirnveränderungen,  die 
durchaus  frühzeitig  einsetzen  können,  so  daß  nach  Alexander  der  Einwand 
Zanders  hinfällig  werde,  die  einmal  angelegte  und  entwickelte  Nebenniere 
erfahre  durch  die  Hirnmißbildung  keine  Störung  mehr.  Auch  das  Vor- 
kommen normaler  Nebennieren  bei  Anencephalen  verwendet  Alexander 
in  seinem  Sinne.  Dem  Hirn  kann  mithin  mindestens  in  diesen  Fällen  kein 
Einfluß  auf  das  Wachstum  der  Nebennieren  zugekommen  sein. 

Weigert  war  ursprünglich  umgekehrt  geneigt,  die  Nebennierenverände- 
rungen auf  die  Entwicklungsstörung  des  Vorderhirns  bzw.  des  Sympathicus 
zu  beziehen.  In  einem  Falle  Weigerts  fehlte  das  obere  Halsganglion  des  Sym- 
pathicus, in  einem  anderen  war  es  gut  entwickelt.  Auch  Biesing,  Liebmann, 
Magnus  fanden  den  Sympathicus  gut  ausgebildet.  Daß  jedenfalls  die  Neben- 
nierenmißbildung der  Anencephalie  nicht  unmittelbar  zugrunde  liegen  kann, 
zeigt  die  Beobachtung  normaler  Nebennieren  bei  zwei  Anencephalen  im 
2.  bzw.  5.  Fetalmonat,  die  R.  Meyer  machen  konnte.  Beim  2  Monate 
alten  Fet  erschien  das  Hirn  gespalten  und  evertiert,  bei  dem  5  Monate  alten 
bestand  das  ausgesprochene  Büd  der  Hemicephalie.  Die  rechte  Nebenniere 
war  bei  diesem  ein  wenig  gegenüber  der  Norm  verkleinert.  Im  übrigen  waren 
die  Nebennieren  völlig  intakt.  Ferner  hat  J.  E.  Frazer  (nach  Keene  und 
Hewer)  einen  25  mm  langen  anencephalen  Embryo  mit  auch  histologisch 
gut  entwickelten  Nebennieren  beobachtet.  Wenn  überhaupt  ein  direkter 
Zusammenhang  besteht,  ist  nach  Meyer  die  Hirnmißbildung  die  primäre. 

Einen  neuen  Gedanken  in  die  ganze  Frage  brachten  Erhebungen  Kohns 
an  der  Hypophyse  von  Anencephalen.  Hier  fanden  sich  meist  erheb- 
liche Veränderungen.  Des  öfteren  fehlte  überhaupt  typisches  Hypophysen- 
gewebe. Statt  dessen  waren  nur  große  Bluträume  vorhanden.  Auch  Ab- 
schnürungen  vom  Hauptorgan  mit  der  Bildung  von  Nebenhypophysen 
waren  zu  beobachten.  Das  Hypophysengewebe  selbst  ließ  stets  eine  Ver- 
minderung der  Eosinophilen  erkennen,  statt  ihrer  fielen  als  Vertreter  einer 
neuen  Zellart  große,  helle,  scharf  konturierte  Elemente  auf.  Auch  die  Neuro- 
hypophyse  fehlte  oft;  wenn  vorhanden,  ließ  sie  die  Verbindung  mit  dem 
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Vorderlappcn  vermissen.  Es  ist  nach  Kohn  nicht  ausgeschlossen,  daß  die 
Nebennierenverkleinerung  auf  die  Hemmung  der  Hypophysenentwicklung 
zurückgeht,  entsprechend  postnatalen  Nebennierenveränderungen  bei  Hypo- 
physenerkrankungen. 

Gegenüber  Kohn  sah  Kiyono  in  der  Hypophyse,  die  in  7  seiner  11  An- 
encephalen  vorhanden  war,  vorwiegend  Eosinophile,  einmal  sogar  auch 
Basophile,  die  sonst  bei  Feten  und  Neugeborenen  noch  nicht  vorhanden 
sein  sollen.  Auch  Kiyono  sah  starke  Erweiterung  der  Gefäße,  aber  keine 
Blutungen,  wie  sie  Kohn  festgestellt  hatte  (vgl.  E.  J.  Kraus,  Kritik  der 
Hypophysentheorie,  S.  557). 

Auch  bei  anderen  Hirnmißbildungen  als  Anencephalie  finden 
sich  natürlich  Fehlbildungen  der  Nebenniere,  so  Verkleinerung  bei  Hydro- 
cephalus  (Wagler,  Meckel,  Riviera,  Eller  mit  Aprosopie,  zit.  Meckel), 
bei  Arhinencephalia  completa  (Rothschild,  Klopstock  u.  a.  m.).  Bei 
Cerebromeningocele  mit  starker  Degeneration  des  Hirns  fanden  Keene  und 
Hewer  starke  Verkleinerung  der  fetalen  Rinde,  wo  dagegen  nur  das  Klein- 
hirn ausgestülpt  war  ohne  erheblichere  Veränderungen  der  Substanz  zeigten 
sich  die  Nebennieren  intakt. 

Von  Hypoplasiefällen  nennen  wir  ferner  den  von  Ilberg.  Er  betraf 
ein  6  Tage  altes  Kind  mit  Hydranencephalie  (unpaarer  embryonaler  Groß- 
hirnblase), mehrfachen  Blutungen,  strahliger  Narbe  im  rechten  Leber- 
lappen (Lues  ?).  Die  Nebennieren  waren  flach  und  klein,  die  linke  zeigte  an 
Stelle  des  Marks  einen  ausgedehnten  Bluterguß.  Ferner  die  Beobachtung 
von  Hypoplasie  der  Nebennieren  und  des  Thymus,  die  Baücke  bei  einem 
25tägigen  weiblichen  Kinde  beschrieb. 

Anton  sah  in  einem  Fall  von  Hirnhypertrophie  und  Thymus  persistens 
eine  Nebennierenhypoplasie  mit  Schwund  und  Hohhaumbildung  an  Stelle 
des  Marks. 

Von  kompensatorischer  Hypertrophie  des  gegenseitigen  Organs 
berichten  Stilling,  Simmonds,  Kara.kascheff,  Rössle  in  3  Fällen; 
Marchand  vom  vikariierenden  Eintreten  akzessorischer  Nebennieren  (vgl. 
auch  Kaiserling,  Huebschmann,  Kovacs). 

Nächst  der  Hypoplasie  des  chromaffinen  Systems  betont  Wiesel  für 
das  histologische  Bild  der  Nebennierenhypoplasie  ganz  allgemein  die  Ver- 
schmälerung  der  Fasciculata,  das  Fehlen  der  Reticularis  bei  guter  Erhaltung 
der  Globosa. 

Teilweise  Defekte  der  Rinde  beschrieb  Rössle,  so  bei  einem 
45jährigen  Manne  ohne  sonstige  Mißbildungen  insbesondere  am  Urogenital- 
apparat. Rindendefekte  können  Herantreten  des  Marks  an  die  Oberfläche 
des  Organs  bewirken.  Auch  unregelmäßige  Begrenzungen  von  Rinde  und 
Mark  sind  Folgen  dieser  Anomalie. 

Beschränkte  Störungen  in  der  Entwicklung  des  Neben- 
nierenmarks, die  bis  zu  seinem  völligen  Fehlen  gehen  können,  haben 
Czerny  an  5  Hydrocephalusfällen,  ferner  Wiesel  bei  einem  18-  und  einem 
80jährigen  Individuum  mitgeteilt.  Von  Czernys  Fällen  waren  alle  beider- 
seitig. Degenerative  Prozesse  ließen  sich  zugunsten  der  Annahme  von  Ent- 
wicklungsstörungen ausschließen.  Nach  Czerny  bestehen  besondere  Kreis- 
laufbeziehungen zwischen  Hirn  und  Nebenniere,  die  er  durch  Farbstoff- 
injektion in  das  Rattenhirn  feststellen  konnte. 

Die  Nebennierenbefunde  bei  Hydrocephalus  (auch  Spina  bifida)  sind 
im  übrigen  nicht  einheitlich.  Lomer  fand  stets  normale  Nebennieren,  hat 
sich  aber  mit  der  makroskopischen  Untersuchung  begnügt,  die  auch  in 
Czernys  Fällen  keine  besonderen  Verhältnisse  ergab.   Auch  Liebmann 
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fand  in  2,  Zander  in  8  Fällen  von  Hydrocephalus  die  Nebenniere  gehörig, 
Wagler  notierte  Kleinheit  derselben  (s.  o.). 

Von  Wiesels  Beobachtungen  zeigte  die  eine  Enge  der  Gefäße,  Kypho- 
skoliose, allgemeinen  Hydrops,  Infantilismus  der  Genitalien,  makroskopisch 
anscheinendes  Fehlen  des  Nebennierenmarks,  von  dem  histologisch  nur 
spärliche  Häufchen  von  Markzellen  mit  schlechter  Chromreaktion  um  die 
Zentralvene  herum  bestanden.  Auch  im  ganzen  Sympathicusbereich  fehlten 
chromaffine  Elemente.  Im  zweiten  Fall  von  Wiesel  war  ein  vergrößerter 
Thymus  vorhanden.  Auch  hier  schien  grobanatomisch  das  Mark  zu  fehlen. 
Für  Wiesel  bedeuten  die  Nebennierenveränderungen  wichtige  Züge  im 
Bilde  des  konstitutionellen  Status  hypoplasticus.  Es  ist  jedoch  bekannt, 
daß  relative  Kleinheit  der  Nebennieren,  verbunden  mit  dem  sogenannten 
Status  thymico-lymphaticus,  den  Zustand  der  Eutrophie  wiedergeben. 

Rössle  fand  —  ähnlich  Hedinger  —  in  6  von  12  Fällen  bei  Status 
thymico-lymphaticus  starke  Hypoplasie  des  Marks,  unter  Umständen  bis 
zum  Fehlen.  In  2  weiteren  Fällen  war  Aplasie  bzw.  Hypoplasie  der  Neben- 
niere festzustellen.  Markaplasien  sind  ferner  von  Ulrich,  Klebs,  Bittorff, 
Wiesel,  Goldzieher  u.  a.  beschrieben. 

Bei  allen  Störungen  der  Markentwicklung  ist  zu  bedenken,  daß  oft 
ein  primärer  Bildungsfehler  des  Rindenorgans  vorliegt,  der  die  Einwanderung 
des  sympatho-chromaffinen  Gewebes  stört.  Indessen  gibt  es  fraglos  Mark- 
hypoplasien  bei  gut  erhaltener  Rinde,  während  das  Umgekehrte:  Rinden- 
aplasie  bei  erhaltenem  Mark  nicht  vorkommen  kann  (vgl.  Rössle). 

Eine  endogene,  angeborene  und  degenerative  Unterwertigkeit  der 
Nebennieren  als  Grundlage  zu  späterer  Atrophie  hat  vor  allem  R.  Bloch 
vorausgesetzt.  Er  schließt  das  unter  anderem  aus  gesteigerten  Vorgängen 
entwicklungsgeschichtlicher  Art,  wie  Degeneration  der  inneren  Rinden- 
schichten und  Hypertrophie  des  Marks,  in  seinem  Falle  von  Nebennieren- 
atrophie mit  AüDisoNscher  Krankheit.  Primäre  Unterwertigkeit  des  chrom- 
affinen Systems  soll  hier  vermehrte  und  verlängerte  Markeinwanderung 
verursacht  haben,  die  ihrerseits  die  Rindendegeneration  ausgelöst  haben  soll. 

Nicht  so  selten  ist  Lungentuberkulose  die  Todesursache.  Auch 
Nierenhypoplasie  kann  vorhanden  sein,  so  im  Falle  eines  27jährigen  Mannes, 
dessen  Kenntnis  ich  K.  Löwenthal  verdanke. 

Auf  die  Befunde  gleichzeitig  hypoplastischer  und  verlagerter  bzw.  in 
der  Form  veränderter  Nebennieren  kommen  wir  bei  Besprechung  der  Dys- 
topien und  Dysplasien  zurück. 

3. 

Vermehrungen,  Hyperplasien  und  angeborene  Hyper- 
trophien der  Nebenniere  sind  wohl  noch  seltener  als  die  geschilderten  Miß- 
bildungen. Wir  sehen  hier  von  den  oben  erwähnten  kompensatorischen 
Vergrößerungen  des  Organs  ab,  wie  sie  z.  B.  Rössle  bei  Hypo-  und  Aplasie 
der  andersseitigen  Nebenniere  in  3  Fällen  beschrieb. 

Bartholinus  und  Morgagni  haben  einseitige  Verdoppelung  der  Neben- 
niere beschrieben.  Nach  Klebs  liegt  hier  jedoch  nicht  primäre  Verdoppe- 
lung, sondern  nachträgliche  Trennung  der  ursprünglichen  Anlage  durch 
die  Zentralvene  vor,  die  das  Organ  in  einen  oberen  und  unteren  Lappen 
teilt.  Manche  Fälle  von  Dicephalie  zeigen  Ueberzahl  von  Nebennieren 
(vgl.  einen  Fall  von  Gruber  und  Eymer).  So  konnte  des  weiteren  Jagnow 
unter  Gruber  in  einem  Fall  von  Dicephalus  pseudotribrachius  tetramanus 
folgenden,  von  Prof.  Gruber  freundlichst  mitgeteilten  Befund  erheben: 
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Die  Nebennieren  waren  in  „Dreizahl"  vorhanden.  Das  heißt,  abge- 
sehen von  der  rechten,  richtig  liegenden  Nebenniere  des  rechten  Individuums 
und  der  linken  Nebenniere  des  linken  Individuums,  fand  sich  eine  durch 
Verschmelzung  entstandene,  klumpige  Nebenniere,  diese  entstanden  durch 
Fusion  der  linken  Nebenniere  des  rechten  Fruchtanteils  und  der  rechten 
Nebenniere  des  linken  Fruchtanteils.  Diese  Verschmelzungsnebenniere  lag 
tief  und  stark  eingezwängt  in  einer  Nische  zwischen  den  Wirbelsäulen  beider 
Individualanteile  knapp  unter  dem  Zwerchfell  und  knapp  über  der  Ver- 
einigung der  Aortae  descendentes  zur  Aorta  abdominalis.  —  Die  Nieren 
waren  gewöhnlich  beschaffen,  d.  h.  es  fanden  sich  entsprechend  der  kaudalen 
Verschmelzung  beider  Individuen  zu  einem  einzigen  nur  je  ein  Harnleiter 
auf  jeder  Seite  und  dazu  gehörend  je  eine  linke  und  eine  rechte  Niere. 

Ferner  fand  van  Westrienen  unter  5  reinen  Dicephalen  3mal  Ver- 
dopplung der  Nebennieren,  2mal  dabei  auch  Vermehrung  der  Keimdrüsen, 
dagegen  keine  Vermehrung  der  Nieren.  Gemeinhin  bestand  neben 
den  zu  beiden  Seiten  gelagerten  einfachen  Nebennieren  noch  in  der  Ver- 
wachsungsebene ein:  einfaches  oder  hufeisenförmig  verschmolzenes  Doppel- 
organ, das  sich  auch  mikroskopisch  als  Nebenniere  erwies.  In  einem  Falle 
lag  eine  unpaarige,  aus  zwei  Organen  verwachsene  Nebenniere  in  der  Nische 
zwischen  den  beiden  Wirbelsäulen.  Westrienen  zitiert  weiterhin  einen 
von  Barkow  beschriebenen  Dicephalus  tribrachius  tetramanus  mit  Ver- 
doppelung der  Vagina,  vier  Nebennieren  und  drei  Nieren  (davon  eine  im 
Becken)  sowie  eine  Beobachtung  von  Meckel,  in  der  anscheinend  auch  eine 
Verschmelzungsnebenniere  vorlag. 

Indessen  zeigen  nicht  alle  Dicephalen  den  einschlägigen  Neben- 
nierenbefund. Dieser  hängt  offenbar  von  der  Segmenthöhe  ab,  in  der  die 
Achsen  der  Doppelbildung  kaudokranial  aus  einer  einfachen  kaudalen 
Achse  auseinanderweichen.  Vielleicht  spielt  auch  der  Winkel  eine  Rolle, 
in  dem  die  Auseinanderrichtung  der  Wirbelsäulen  in  jenem  entscheidenden 
Punkt  erfolgt  (Gruber). 

Ganz  entsprechend  der  Nebennierenüberzahl  bei  Dicephalen  ist  die- 
jenige anderer  Doppelbildungen.  Wir  nennen  nur  einen  Fall  von  Ileo- 
thoracopagus  tripus,  den  van  Westrienen  mit  Verdoppelung  der  Neben- 
nieren beobachtet  hat,  sowie  zwei,  die  ebenfalls  unter  Gruber  (von  Busse 
in  einer  noch  nicht  erschienenen  Dissertation)  beschrieben  wurden.  In 
einem  ergaben  sich  (nach  Angabe  von  Prof.  Gruber)  folgende  Ver- 
hältnisse: Unterhalb  der  nach  rückwärts  gelegenen  Leberbrücke,  welche 
zwei  gegen  die  Pleuren  vorgefallene  Leberlappen  miteinander  verbindet, 
zeigt  sich  eine  im  ganzen  schmetterlingsf örmige  Nebenniere.  Die 
Flügel  des  „Schmetterlings"  entsprechen  je  einem  Körper  der  rückwärts 
in  der  Mittellinie  gelegenen  Nebennierenanteile  der  zwei  Individuen,  also 
einesteils  der  rechten  Seite  der  linken  Frucht,  anderseits  der  linken  Seite 
der  rechten  Frucht.  Nach  rückwärts  und  abwärts  von  ihnen  liegen  knapp 
übereinander  gestellt  zwei  Hoden  und  Nebenhoden,  deren  einfaches  Vas 
deferens  in  dem  retroperitonealen  Gewebe  der  hinteren  Mittelpartie  kaudal- 
wärts  verläuft.  Bei  der  Präparation  von  vorne  her  läßt  sich  im  rechten 
Hypochondrium  tief  zurückliegend  eine  gewöhnlich  große,  flache  Neben- 
niere erweisen.  Darunter  liegt  die  fetal  gelappte  rechte  Nierenbildung  der 
zusammengewachsenen  Frucht.  Im  linken  Hypochondrium  reicht  die 
linke  Nebenniere  des  linken  Fruchtanteils  mit  ihrem  kranialen  Pol  bis  zum 
Zwerchfell  und  bis  unter  die  Leber  hinauf.  Sie  bedeckt  wie  eine  phrygische 
Mütze  die  stark  deformierte  linke  Niere  des  linken  Fruchtanteils.  Es  besaß 
also  diese  zusammengewachsene  Zwillingsfrucht  eine  linke  und  eine  rechte 
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Niere  mit  der  jeweils  zugehörigen  Nebenniere,  außerdem  aber  rückwärts 
und  ziemlieh  hoch  gelegen  in  der  mittleren  Gegend  der  Verwachsung  eine 
dritte  Nebenniere,  welche  aus  der  Verschmelzung  von  Nebennierenanteilen 
beider  Früchte  entstanden  war. 

Grawitz  fand  eine  überzählige  Nebenniere  unter  der  Nierenkapsel 
eines  2jährigen  Mädchens.  Ganz  ähnlich  schildert  Misloslavich  den  Be- 
fund einer  stumpf  dreieckigen  4  cm :  3  cm :  2  cm  messenden  akzessorischen 
Nebenniere  links  unter  der  Kapsel  einer  46jährigen,  an  Lungentuberkulose 
gestorbenen  Frau.  Für  die  zahlreichen  Fälle  von  „akzessorischen"  und  Bei- 
zwischennieren  ist  jedoch  meist  das  Vorhandensein  von  Marksubstanz,  das 
für  die  Diagnose  echter  Organüberzähligkeit  zu  fordern  ist,  nicht  bewiesen. 
Das  gilt  vor  allem  für  Eggelings  Nebenniere  im  Lig.  hepato-duodenale 

ebenso  für  Nicholsons  Neben- 
niere im  dorsalen  Mesocolon. 
Die  von  Wiesel  und  Delamare 
beschriebenen  echten  Beineben- 
nieren im  Sonnengeflecht  und 
die  von  d'Ajutolo  im  Plexus 
pampiniformis  sind  ferner  hier 
aufzuführen.  Ihr  Befund  kommt 
überall  dort  in  Frage,  wo 
akzessorisches  Rindengewebe 
an  Befundorte  von  Phäochrom- 
körperchen  verlagert  wird  (vgl. 
Aschoff  im  breiten  Mutter- 
band und  in  der  Paradidymis; 
vgl.  auch  unten  über  „akzes- 
sorische" Nebennieren). 

Angeborene  Neben- 
nierenhypertrophie be- 
schrieb Marchand  bei  Pseudo- 
hermaphroditismus  nebst  rudi- 
mentärer Entwicklung  der  Eier- 
stöcke und  Vorhandensein  einer 
akzessorischen  Nebenniere  im 
breiten  Mutterband.  Einen  Fall 
von  Nebennierenhypertrophie 
beim  Neugeborenen  zeigt  Fig.  5. 
Rössle  konnte  bei  einem  neugeborenen  perforierten  Kinde  eine  an- 
geborene Hypertrophie  der  Nebennieren  beobachten.  Diese  wogen  12,2  g, 
statt  normal  5,25  g  (Vierordt).  Der  Durchschnitt  zeigte  nur  eine  breite, 
anscheinend  fettlose  graubräunliche  Rinde.  Auch  der  Uterus  war  stark 
vergrößert  und  hatte  die  Maße  wie  bei  einem  5jährigen  Kinde.  Die 
rechte  Lunge  war  zweilappig.  Schilddrüse  und  Thymus  schienen  nicht 
vergrößert. 

Kundrat  notiert  in  einer  Beobachtung  von  Arhinencephalie  (Kebo- 
cephalie  G.  St.  Hilaire)  das  Vorhandensein  einer  sehr  großen  Nebenniere. 

Endlich  hat  Iwanoff  den  Fall  eines  neugeborenen  Mädchens  mit 
„Hyperplasie"  und  gleichzeitiger  Dystopie  der  linken  Nebenniere  bei  Zwerch- 
felldefekt,  Lungenhypoplasie  mit  Ausbildung  einer  Nebenlunge  sowie  Hypo- 
plasie des  linken  Leberlappens  bekannt  gegeben.  Anscheinend  war  die 
nicht  näher  geschilderte  „Hyperplasie"  der  Nebenniere  durch  die  Dystopie 
vorgetäuscht. 


Fig.  5.  Angeborene  Vergrößerung  der  Neben- 
nieren, vorwiegend  im  Frontaldurchmesser.  Neu- 
geborener. Sammlung  Pathol.  Institut  Kranken- 
haus Moabit  zu  Berlin,  freundlichst  von  Prof. 
R.  Jaffe  zur  Verfügung  gestellt. 
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Im  übrigen  dürfte  pathogenetisch  die  angeborene  „Vergrößerung"  des 
Organs  dem  Bestehenbleiben  eines  gehörigen  embryonalen  Zustandes  zuzu- 
schreiben sein  (vgl.  unsere  Ausführungen  S.  528). 

Eine  besondere  Größe  von  Negernebennieren  haben  ältere  Autoren 
angegeben  (Cassan,  Meckel,  Klebs). 

4. 

Von  Dystopien  der  Nebenniere  sind  am  häufigsten  die  Verlage- 
rungen der  Nebenniere  unter  die  Nierenkapsel  und  in  die  Leber. 
Meist  geht  mit  der  Verlagerung  eine  Störung  der  Formbildung  einher. 
Deswegen  seien  diese  gemeinsam  mit  den  Dystopien  besprochen.  Die  Grenze 
der  hier  betrachteten  Veränderungen  zu  den  weiter  unten  zu  besprechenden 
Beizwischennieren  und  sogenannten  akzessorischen  Nebennieren  ist  natur- 
gemäß unscharf.  Wir  haben  hier  vor  allem  solche  Fälle  berücksichtigt, 
in  denen  Nebennieren  im  ganzen  oder  zum  großen  Teil  verlagert  bzw.  in 
ihrer  Form  verändert  waren.  .   


Fig.  6.    Subkapsulare  Lage  bei  Hufeisen-  Fig.  7.    Subkapsulare  Lagerung, 

niere.  (Sammlung  Pathol.  Institut  Kranken-  (Samml.  Pathol  Institut  Krankenhaus 
haus  Moabit,  Berlin.    Vorstand:  Prof.  Jaffe.)     Moabit,  Berlin.  Vorstand:  Prof.  Jaffe. 

Verwachsungen  der  Nebenniere  mit  der  Niere  können  vollständig  oder 
teilweise  sein  (Lubarsch).  Die  teilweise  subkapsulare  Lage  der  Neben- 
nieren bedeutet  meist  Versprengung  kleiner  Teile  der  Nebenniere  unter  die 
Nierenkapsel.  Pilliet,  Rokitansky,  dann  Klebs  haben  einschlägige  Fälle 
beschrieben.  Im  Falle  von  Klebs  (20jähriger,  an  Lungenentzündung  ver- 
storbener Mann)  fehlten  die  Nebennieren  an  normaler  Stelle  und  überzogen 
kappenartig  als  dünne  gelbe  Schicht  den  Nierenpol. 

Klebs  beschreibt  die  Verhältnisse  hierbei  (Fig.  6  u.  7)  sehr  anschaulich : 
Die  Nebennieren  befinden  sich  „zwischen  der  Nierenkapsel  und  der  Nieren- 
substanz und  sind  oft  in  die  letztere  eingebettet.  Man  bemerkt  dann  nach 
dem  Abziehen  der  Kapsel  ein  oder  mehrere,  meist  runde  gelbe  Flecke  an 
der  Oberfläche  der  Niere,  die  nicht  oder  nur  wenig  hervorragen,  etwas  in 
die  Tiefe  (hingen  und  durch  eine  feine  Bindegewebslage  von  der  Nieren- 
substanz abgegrenzt  werden." 
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Ulrich  fand  bei  einem  72jährigen  Mann  mit  schweren  Hirnschädigungen 
(diffuse  Sklerose  und  Blödsinn)  beide  Nebennieren  der  Nierenoberfläche 
eng  anliegend.  Eine  Marksubstanz  fand  sich  nicht.  Wie  man  sieht,  hat  sich 
der  Verlagerung  auch  eine  Form-  und  Bildungsanomalie  der 
Nebennieren  verbunden.  Ob  hier  die  Formanomalie  der  Verlagerung  oder 
diese  der  Bildungsstörung  vorausgeht  bzw.  ursächlich  vorzuordnen  ist, 
wird  sich  kaum  entscheiden  lassen.  Die  gleichzeitigen  und  bei  Nebennieren- 
dystopien  häufiger  wiederkehrenden  Hirnveränderungen  könnten  eine 
gleichartige  Entstehungsweise  wie  bei  der  Anencephalennebenniere  nahe- 
legen: d.  h.  vorausgehende  Hypoplasie  der  Rinde,  die  sich  überstürzt  ent- 
wickelt und  deswegen  nicht  an  den  gehörigen  Ort  rückt  und  gleichzeitig 
die  Einwanderung  des  sympatho-chromaffinen  Gewebes  hemmt. 

Das  Umgekehrte,  nämlich  primäre  Verlagerung,  die  den  Ausreifungs- 
vorgang stört,  erscheint  mit  Rücksicht  auf  die  folgenden  Beobachtungen 
wahrscheinlicher,  ohne  daß  dadurch  irgendein  Licht  auf  die  Entstehungs- 
weise der  Verlagerung  fällt. 

In  einem  zweiten  Falle  von  Ulrich  nämlich,  der  einen  60jährigen  tuber- 
kulösen Mann  betraf,  waren  ebenfalls  Hirnstörungen  (Blödsinn)  feststellbar. 
Die  rechte  Nebenniere  bestand  aus  2  Teilen,  deren  größerer  vollständig  platt- 
gedrückt dem  vorderen  oberen  Pol  der  Niere  auflag,  während  der  kleinere 
mehr  nach  vorn  gerückt  war,  keine  platte  Form  hatte  und  fast  ausschließ- 
lich aus  Mark  bestand.  Solches  fehlte  in  dem  größeren  platten  Organteil. 
Diese  Nebenniere  ließ  sich  teilweise  leicht  von  der  Niere  ablösen  und  erwies 
sich  hier  als  umkapselt,  teilweise  bestanden  unlösbare  feste  Verbindungen 
mit  der  Niere.  Am  Hilus  und  konvexen  Rand  der  Niere  fanden  sich  noch 
mehrere  versprengte  Nebennierenpartikel. 

Ein  erheblich  höherer  Grad  solcher  Verlagerung  ist  in  der  einen  Be- 
obachtung von  Weiler  gegeben,  bei  der  statt  des  Hauptorgans  um  die  ganze 
Niere  herum  in  den  Blättern  der  Kapsel  Nebennierengewebe  vorhanden  war. 

Den  höchsten  Grad  gleichzeitiger  Formveränderung  und  Dystopie 
finden  wir  in  den  Beobachtungen  von  Miloslavich. 

In  diesem  erschien  einmal  die  rechte  Nebenniere  als  kreisrunde,  unmittel- 
bar dem  oberen  Nierenpol  aufliegende,  zentral  stark  verdünnte  Scheibe, 
sowie  in  viele  kleine  Rindenpartikel  bis  Linsengröße  zersprengt.  Es  be- 
stand dabei  Hirnhypertrophie  und  Status  thymico-lymphaticus.  Die  Todes- 
ursache war  Zuckerkrankheit. 

In  einem  anderen  Falle  saßen  beide  Nebennieren  als  kreisrunde,  5 :  6  cm 
messende  Scheiben  dem  oberen  Nierenpol  fest  auf.  Die  Nebennieren  waren 
äußerst  dünn  (1  mm),  das  untere,  zur  Niere  zu  gelegene  Rindenblatt  kaum 
erkennbar  und  vom  Nierenparenchym  nur  ganz  unscharf  abgesetzt.  Mark- 
substanz war  nicht  erkennbar.  Histologisch  trat  eine  schmale  bindegewebige 
Trennungslinie  gegen  die  Niere  hervor,  die,  stellenweise  unterbrochen, 
einen  unmittelbaren  Uebergang  von  Nieren-  in  Nebennierengewebe  zuließ. 
Im  Bereich  der  Nieren-Nebennierengrenze  war  links  noch  glatte  Muskulatur 
erkennbar.  Auch  hier  Gehirn  Veränderungen !  (Gliom  und  Bulbärparalyse 
bei  einem  23jährigen  Manne.) 

Eine  dritte  Beobachtung  von  Miloslavich  zeigte  die  rechte  Neben- 
niere größer  als  die  linke  sowie  mit  dem  oberen  Nierenpol  und  der  Leber 
verwachsen;  die  linke  Nebenniere  hing  dem  oberen  Nierenpol  fest  an,  war 
auffallend  groß  und  dünn  bei  sehr  schmaler  Rinde.  Während  sie  durch  einen 
schmalen  Bindegewebsstreifen  von  der  Niere  getrennt  war,  fehlte  ein  solcher 
auf  der  rechten  Seite.  Dagegen  war  die  rechte  Nebenniere  von  der  Leber 
durch  eine  Bindegewebskapsel  getrennt.  Es  hatte  sich  um  einen  26  jährigen 
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Mann  mit  Thymus  persistens  gehandelt,  der  an  tuberkulöser  Meningitis 
verstorben  war. 

Hinsichtlieh  der  Entstehung  dieser  Bildungs-  und  Lagefehler  setzt 
Miloslavich  eine  frühzeitige  Verwachsung  von  Nebennieren-  und  Nieren- 
kapsel voraus,  die  beim  Emporwachsen  der  Niere  zu  Auseinandersprengung 
der  auf  ihr  festgewachsenen  Nebenniere  führen  soll.  Je  besser  die  trennende 
Bindegewebskapsel  ausgebildet  ist,  je  später  die  Verwachsung  erfolgt,  um 
so  geringer  wird  die  Auseinandersprengung  des  Organs  sein.  Von  vornherein 
entscheidend  ist  dabei  die  Lage  der  Nebenniere  zur  Zentralvene  bzw.  deren 
hohe  oder  tiefe  Einmündung  in  die  Hohlvene.  Bei  ersterer  kann  Verwachsung 
mit  der  Leber  die  Folge  sein.  Die  sehr  frühzeitige  Entwicklung  der  Zentral- 
vene deutet  jedenfalls  darauf  hin,  daß  frühe  Störungen  in  der  Ablösung  der 
Organanlage  vom  Cölom  bzw.  im  Rückbildungs-  und  Verschmelzungs- 
prozeß der  zweiten  Entwicklungsphase  (s.  o.)  mitspielen  können.  Das 
häufige  Vorkommen  von  Hirnveränderungen  auch  bei  diesen  Miß- 
bildungen ist  immerhin  auffallend. 

Das  mißbildete  Rindenorgan  gibt  mehr  oder  weniger  ein  Hindernis 
für  das  Eindringen  des  sympatho-chromäffinen  Gewebes  ab.  Daraus  erklärt 
sich  das  mehrfache  Fehlen  der  Marksubstanz  bzw.  ihre  Unterentwicklung 
in  Fällen  von  Verlagerung  der  Nebenniere. 

An  die  Nierengefäße  angeschlossen  fand  sich  die  Nebenniere  in  einem 
von  Hellema  beschriebenen  Fall.  Hier  scheint  der  Zusammenhang  mit 
Lageveränderung  der  Zentralvene  der  Nebenniere  klarzuliegen,  die,  wie 
man  sieht,  für  Dystopien  und  auch  Formveränderungen  der  Nebenniere 
von  Bedeutung  ist. 

Auf  der  anderen  Seite  können  abnorme  Verhältnisse  der  Nieren- 
lage die  Nebennierenlagerung  beeinflussen.  Schmorl  hat  auf  die  große 
Bedeutung  einer  gleichzeitigen  Heterotopie  der  Niere  für  die  Ver- 
lagerung der  Nebenniere  unter  die  Leberkapsel  verwiesen. 

Schmorl  fand  unter  510  Leichen  4mal  „akzessorische  Nebennieren" 
in  der  Leber,  und  zwar  einmal  am  medialen  Rande  der  rechten  Neben- 
niere zwei  Knötchen  in  der  Substanz  des  rechten  Leberlappens  von  2,5 
bzw.  1,5  mm  Dicke,  die  histologisch  aus  Rindengewebe  bestanden.  Gleich- 
zeitig war  Heterotopie  der  rechten  Niere  in  die  Gegend  des  Beckenkammes 
vorhanden.  Ebenfalls  fanden  sich  bei  Heterotopie  der  rechten  Niere  lateral 
von  der  rechten  Nebenniere  drei  stecknadelkopfgroße  gelbbraune  Knötchen 
im  Lebergewebe.  Eine  dritte  Beobachtung  betrifft  den  Befund  stecknadel- 
kopfgroßer Knötchen  an  der  Impressio  suprarenalis  der  Leber.  Endlich 
konnte  an  einem  Falle  die  ganze  rechte  Nebenniere,  unter  dem  die 
hintere  untere  Fläche  des  rechten  Leberlappens  umziehenden  lockeren 
Bindegewebe  innig  mit  der  Leber  verwachsen,  aufgefunden  werden.  Auf 
dem  Querschnitt  zeigte  sich  reichlich  die  Hälfte  der  Nebenniere  von  Leber 
umschlossen  und  nur  durch  einen  feinen  Saum  von  ihr  getrennt.  Dieser 
bestand  aus  einem  Bindegewebsstreifen  mit  Lücken,  durch  die  Gallengänge 
ins  Nebennierenparenchym  vorsprossen. 

Außerhalb  der  Kapsel,  auf  der  Konvexität  der  Leber  ge- 
legen, fand  sich  die  rechte  Nebenniere  bei  einem  25jährigen,  an  Lungen- 
tuberkulose gestorbenen  Mann  aus  Weilers  Material.  Die  Nebenniere 
bildete  eine  unregelmäßige,  kugelartige,  unvollständig  hilusartig  einge- 
zogene Masse  von  35 :  25 :  2  mm  Umfang.  Ein  feiner  Zipfel  drang  hinten 
in  das  Leberparenchym.  Die  linke  Nebenniere  —  50  :  17,5  :  1,5  mm 
messend  —  wurde  zwischen  den  beiden  Kapselblättern  der  Niere  vor- 
gefunden. 
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Verlagerung  der  Nebenniere  in  die  Leber  hat  unter  anderen  auch 
Gerard  als  seltenen  Befund  beschrieben. 

In  solchen  Fällen  soll  das  Fehlen  des  Wachstumsdruckes  der 
Niere  für  die  Dystopie  der  Nebenniere  verantwortlich  sein. 

Die  Rolle  des  gegenseitigen  Organdruckes  für  die  Gestaltung  der  end- 
gültigen Form  der  menschlichen  Nebenniere  hat  schon  Klebs  betont.  Er 
weist  vor  allem  auf  die  Kleinheit  der  rechten  gegenüber  der  linken,  die  eckige 
Gestalt  der  ausgewachsenen  Nebenniere  gegenüber  der  länglich  -  runden 
Gestalt  im  Fetalkörper  hin,  wie  sie  sich  bei  den  meisten  Säugern  mit  lang- 
gestrecktem Leibe  erhält. 

Die  Feststellung  früherer  Annäherung  der  linken  Nebenniere  und 
Niere  gegenüber  denen  der  rechten  Seite  im  Embryonalleben  (bei  30  mm 
Länge),  wie  sie  Iwanoff  machen  konnte,  gehört  ebenfalls  hierher. 

Aehnlich  Schmorl  hat  auch  Friedlowsky  der  Lage  der  Nieren 
einen  großen  Einfluß  auf  Lage  und  Form  der  Nebennieren  zuge- 
schrieben. Bei  Nierendystopie  soll  die  Nebenniere  mitgehen  und 
embryonale  Organformen  zeigen,  da  der  Druck  durch  das  Nachbar- 
organ fehlt.  Miloslavich  schreibt  ferner  der  Nebenniere  bei  Agenesis  und 
Dystopie  der  Niere  embryonale  Gestalt  zu.  Auch  Friedland  beschreibt 
die  rechte  Nebenniere  seines  Falles  von  Beizwischennieren  in  beiden  Samon- 
strängen  bei  gleichzeitigem  Conflux  des  rechten  Harn-  und  Samenleiters 
mit  Dystopie  der  rechten  Niere  als  stark  von  vorn  nach  hinten  abgeplattet 
und  nicht  wie  sonst  bogenförmig  gekrümmt. 

Indessen  zeigt  sich  doch  Lage  und  Form  der  Nebennieren  gewöhnlich 
von  der  Dystopie  der  Niere  weitgehend  unabhängig,  eine  Ansicht,  der  auch 
Gg.  B.  Gruber  bei  Besprechung  der  Nierendystrophie  Ausdruck  verliehen 
hat;  nur  bei  kranialer  Verlagerung  der  Niere,  im  Fall  einer  Zwerchfells- 
lücke, wird  auch  die  Nebenniere  zu  hoch,  d.  h.  zu  weit  kranial  verschoben 
angetroffen.  Die  Nebenniere  pflegt  im  übrigen  bei  Nierendystopie  an  nor- 
maler Stelle  vorhanden  und  wohlgebildet  zu  sein.  In  einem  Fall  von  rechts- 
seitigem Fehlen  der  Niere,  bei  zahlreichen  anderen,  allerdings  auch  Hirn- 
mißbildungen eines  Neugeborenen,  fand  ich  sogar  vorgeschrittene  Lappung 
und  Furchung  der  Nebennieren,  von  denen  die  rechte  an  gehöriger  Stelle, 
die  linke  zwischen  der  am  Magen  festgewachsenen  Milz  und  der  Niere 
gelegen  war  (Fig.  3  u.  4). 

Allerdings  sind  im  übrigen  sonstige  Mißbildungen  der  Urogenital- 
organe  nicht  so  selten  mit  Nebennierenmißbildungen  insbesondere  bei 
gleichzeitiger  Hemicephalie  verknüpft.  So  fand  Zander  41  Proz.,  und  zwar 
21,4  beim  weiblichen  und  19,6  beim  männlichen  Geschlecht.  Es  hatte  sich 
hierbei  um  Cystennieren,  Hufeisennieren,  Kleinheit  der  Hoden,  Atrophie 
der  Nebenhoden,  Epispadie,  abnorm  gestaltete  und  große  Eierstöcke,  auch 
Cystenlebern,  Verlagerung  der  Organe  bei  Brust  und  Bauchspalte  u.  a.  m. 
gehandelt.  R.  Meyer  fand  in  drei  Fällen  die  Kombination  von  Cysten- 
niere  und  Fehlen  der  Nebenniere  bei  Anencephalen.  Drei  einwandfreie 
Beobachtungen  gleichzeitig  fehlender  Nebenniere  und  Niere  hat  Miloslavich 
zusammengestellt  (vgl.  den  Fall  von  Lucksch  S.  546  u.  a.  m.). 

Keene  und  He  wer  beschreiben  einen  Fall  kleiner  inaktiver  Neben- 
nieren bei  Fehlen  des  Rectums,  cystischer  Entartung  der  Eierstöcke,  stark 
gedehntem  Uterus,  Fehlen  der  Genital-  und  Analöffnung  sowie  der  Schild- 
drüse. 

Eine  dritte  Gruppe  von  Verlagerungen  und  damit  verbundenen  Form- 
anomalien der  Nebenniere  stellt  die  Beteiligung  dieses  Organs  an 
umfassender   kongenitaler  Verschiebung  der  Eingeweide  dar, 
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so  insbesondere  bei  dem  Zwerclif ellbruch  und  bei  der  angeborenen 
Bauchspalte,  bei  angeborenem  Nabel-  und  Bauchwandbruch  und 
ähnlichem. 

Ein  extremes  Beispiel  dieser  Gruppe  wurde  mir  von  Gg.  B.  Gruber 
freundlichst  zu  Verfügung  gestellt  (Fig.  8).  Es  handelt  sich  um  eine  anence- 
phale  Frucht  mit  Bauch- 
wandbruch und  Craniorhachi- 
schisis  cervicodorsalis-lum- 
balis.  Der  größte  Teil  der 
Leber  lag  als  sogenannte 
„Kugelleber"  in  dem  Bauch- 
wandbruch. Die  Verhältnisse 
in  der  Bauchhöhle,  die  ab- 
norm klein  war,  erlitten  da- 
durch starke  Verschiebung. 
Das  Zwerchfell  war  beider- 
seits in  einer  fast  spitz- 
bogigen  Kuppel  auffallend 
hochgedrängt.  Es  bedeckte 
jederseits  die  deformierten 
sphärisch  -  pyramidisch  ge- 
formten Nieren.  An  deren 
kaudales  Ende  schmiegten 
sich  —  ventral  gelegen  — 
die  hypoplastischen  Neben- 
nieren. Darmanteile  hatten 
sich  hinter  und  über  die 
Leber  gedrängt,  die  Basis 
der  Nieren  und  Nebennieren 
zeigte  sich  von  ihnen  berührt. 
Dieses  Verhalten  des  Darms 
wirft  vielleicht  Licht  auf  die 
Entstehung  der  abnormen 
Lageverhältnisse.  Auch  mit 
der  Persistenz  kaudaler  Inter- 
renalanlagen  bleibt  in  diesem 
Falle  zu  rechnen. 

Hierher  gehört  ferner 
z.  B.  der  oben  erwähnte  Fall 
von  Iwanoff,  der  eine  Hyper- 
plasie der  linken  Nebenniere 
bei  linksseitigem  Zwerchfells- 
mangel betraf.  Iwanoff 
nimmt  an,  daß  die  gleich- 
zeitige Hypoplasie  des  linken 
Leberlappens  und  der  linken 
Lunge  das  Ausbleiben  der 
linksseitigen  Zwerchfellent- 
wicklung und  damit  auch  die  Vergrößerung  der  Nebenniere  ermöglicht  hat. 
Ich  selbst  konnte  in  einem  Fall  von  sog.  Hernia  diaphragmatica  eines 
wenige  Tage  alten  Kindes  die  Vergrößerung  und  Zweiteilung  der  linken 
Nebenniere  durch  einen  hilusartigen  Spalt,  in  dem  die  Zentralvene  lief, 
beobachten  (Fig.  9).    Der  mediale,  etwas  ausgezogene  Teil  des  unteren 


Fig.  8.  Schematische  Zeichnung.  Unterleibs- 
organe einer  anencephalen  Frucht  mit  Rhachischisis 
cervicodorsalis  und  mit  vorderem  mittleren  Bauch- 
wandbruch, der  einen  halbkugeligen  Leberanteil 
enthielt.  (Das  Zwerchfell  ist  entfernt.)  A  Aorta; 
R  Niere,  0  Oesophagus.  N  Netz,  C  Dickdarm, 
H  Lebervene,  V  Vena  cava  inf.  (sin.),  S  Nebenniere, 
M  Magen,  T  Dünndarm,  J  Milz,  K  Leber.  (Ge- 
zeichnet von  Gg.  B.  Gruber.) 
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Lappens  lag  breitbasig  der  nach  oben  gedrehten  medialen  Fläche  der  linken 
Mere  auf. 

Endlich  sind  hier  die  Dystopien  —  meist  auch  Hypoplasien  —  der 
Nebenniere  bei  Craniorhachischisis  zu  erwähnen.  Nach  den  Erfahrungen 
von  Gruber  (persönliche  Mitteilung)  ist  die  Nebennierenlage  bei  ganz 
geringfügiger  Rhachischisis  im  Halsbereiche  gehörig.  Reicht  die  Rhach- 
ischisis  aber  tief  nach  unten,  namentlich  in  die  Lendengegend,  so  daß  die 
Raumverhältnisse  in  der  Bauchhöhle  beeinträchtigt  werden,  dann  sind  auch 
die  Nebennieren  häufig  verlagert. 


Fig.  9.  Linke  Nebenniere  (Nri)  bei  Hernia  diaphragmatica.  Wenige  Tage  altes 
Kind.   N  Niere.    (Pathol.  Institut  Tübingen.) 

So  zeigte  sich  in  einem  von  Gg.  B.  Gruber  beigesteuerten  Fall  von 
Craniorhachischisis  die  linke  Nebenniere  ventral  vor  die  Niere  verlagert, 
die  rechte  schmiegte  sich  zum  Teil  hinter  der  Hohlvene  ein  (Fig.  10).  In 
einer  anderen  Beobachtung  von  Gruber  war  es  zur  Bildung  einer  retro- 
aortisch  gelegenen  Bandniere  gekommen.  Die  hypoplastischen  Neben- 
nieren lagen  deutlich  ventral  von  der  Verschmelzungsniere,  die  rechte  mehr 
kranial,  die  linke  mehr  kaudal  (Fig.  11).  Eine  dritte  ähnliche  Beobachtung 
gibt  Fig.  12  wieder.  Einen  freundlichst  von  Herrn  Prof.  Jaffe  zur  Ver- 
fügung gestellten  Fall  zeigt  Fig.  13.  Für  die  ventrale  Lagerung  der  Neben- 
niere gegenüber  der  Niere  ist  mit  Persistenz  eines  gehörigen  embryonalen 
Zustandes  zu  rechnen. 

Eine  Verschmelzung  beider  Nebennieren  mit  dem  Ergebnis  der 
Hufeisennebenniere  haben  Birch-Hirschfeld,  Klebs,  Otto,  Lucksch, 
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Gg.  B.  Gruber  (bei  einem  Akardier),  Lemberger,  Neusser  beobachtet. 
Lucksch  stellt  solche  Organe  als  „Schmetterlingsnebennieren"  der  Hufeisen- 
niere gegenüber.  Den  Befund  einer  Schmetterlingsnebenniere,  wie  er  von 
Gruber  in  einem  Fall  von  Beothoracopagus  tripus  erhoben  werden  konnte, 
haben  wir  oben  (S.  539)  registriert.  Das  Vorhandensein  zweier  kräftiger  Neben- 
nierenschlagadern  beweist  nach  Klebs,  daß  hier  offenbar  nachträgliche  Ver- 
schmelzung und  nicht  die  mangelhafte  Trennung  eines  ursprünglich  einheit- 


Fig.  12.  Fig.  11. 

Fig.  10.  Nebennierenhypoplasie  bei  Craniorhachischisis  und  Anencephalie.  (Gez. 
Gg.  B.  Gruber.) 

Fig.  11.  Retroaortisch  gelegene  Symphysis  renum  zu  einer  einzigen,  sogenannten 
„Bandniere".  Hypoplasie  und  Dystopie  der  Nebennieren  bei  einer  anencephalen  Frucht 
mit  Craniorhachischisis  (gez.  Gg.  B.  Gruber). 

Fig.  12.  Nebennierenhypoplasie  mit  Dystopie  im  Fall  eines  anencephalen  Kindes 
mit  Craniorhachischisis  cervicodorsalis.  Auch  die  Nieren  dysmorph.  Der  Hilus  der  linken 
Niere  sah  nach  vorne,  der  der  rechten  Niere  nach  hinten  (gez.  Gg.  B.  Gruber). 

liehen  Blastems,  wie  es  z.  B.  Remak  voraussetzte,  vorliegt.  Im  Falle  von 
Lucksch  bestanden  neben  der  Nebennierenmißbildung  noch  Divertikel  der 
Harnblase,  Defekt  des  linken  Harnleiters  und  der  Niere,  Uterus  unicornis 
dexter,  Dystopie  des  linken  Eierstocks.  Gleichzeitige  cystische  Umwand- 
lung und  Hydrencephalocele  fand  sich  in  der  Beobachtung  von  Otto.  Zu- 
sammenkrümmung des  Fetalkörpers  und  dadurch  bedingte  Raumbeschrän- 
kung werden  hier  ähnlich  wie  bei  allen  anderen  Mißbildungen  der  Neben- 
niere von  den  älteren  Autoren  (Haller,  Klebs)  herangezogen. 


Sch  walbe- G  ni  b  e  r  ,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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Cystische  Umwandlungen  der  Nebennieren,  ebenfalls  vergesell- 
schaftet mit  Hirnveränderungen  (Hirnhypertrophie),  hat  Anton,  und  bei 
einem  seiner  Anencephalen  Kratsch  beschrieben. 

Hilusartige  Einsenkungen  waren  in  der  Beobachtung  von  Milos- 
lavich,  Weiler,  Neusser,  sowie  in  einer  eigenen,  oben  erwähnten  vor- 
handen. 

Ganz  absonderliche 
Form  zeigte  die  von  mir  ge- 
sehene linke  Nebenniere  eines 
neugeborenen  Kindes  mit  großem 
Bauchwandbruch ,  Ektopie  des 
Herzens,  Anencephalie  u.  a.  m. 
Diese  Nebenniere  (Fig.  14)  be- 
stand aus  drei  Lappen,  deren 
lateraler  einen  nach  medial  ge- 
krümmten Fortsatz  aufwies.  Die 
Zentralvene  mündete  in  der  Mitte 
der  kranialen  Fläche.  Die  kau- 
dale  Fläche  ruhte  in  einer  pas- 
senden Mulde  des  oberen  Nieren- 
pols. Offenbar  liegt  hier  ein 
extremer  Grad  von  Furchung 
und  Drehung  des  ganzen  Organs 


Fig.  13.  Verlagerung  der  Neben- 
niere nach  vorn  und  medial.  (Samm- 
lung Krankenhaus  Moabit,  Pathol. 
Institut.) 


Fig.  14.  Linke  Nebenniere  eines  Neu- 
geborenen mit  Bauchwandbruch ,  Ektopie  des 
Herzens  und  Anencephalie. 


vor.  Die  rechte  Nebenniere  (Fig.  15)  war  erheblich  kleiner  und  hatte  die 
typische  embryonale  Form. 

Endlich  sind  von  —  vorwiegend  histologisch  erfaßbaren  —  Mißbil- 
dungen die  Heterotopien  fremder  Gewebe  in  der  Nebenniere  zu  er- 
wähnen. Hier  ist  es  vor  allem  das  Vorkommen  von  Knochenmarks- 
gewebe, das  beschrieben  ist  (v.  Giercke,  Hopf,  Mieremet,  Knabe, 
Herzenberg,  Omelskyi,  Paul,  Sternberg,  Dieckmann  u.  a.). 

Bei  v.  Giercke  hatte  es  sich  um  einen  dunkelroten,  24x12,5  mm 
messenden  ringsum,  von  Nebennierenrinde  eingeschlossenen  Tumor  bei 
einem  Endocarditisfall  gehandelt.  Histologisch  waren  alle  Knochenmarks- 
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elemente  außer  den  Polymorphkernigen  sowie  Fettzellansammlungen  in 
der  Nebennierenrinde  festzustellen,  v.  Giercke  setzte  eine  geschwulst- 
artige Neubildung  gutartigen  Charakters  infolge  von  Keimversprengung 
bei  der  Markeinwanderung  voraus. 

Mieremet  beobachtete  in  einem  Fall  von  Speiseröhrenkrebs  einen 
kirschgroßen,  1,5  cm  im  Durchmesser  betragenden  Knoten  der  linken 
Nebenniere  mit  allen  Knochenmarksbestandteilen  (Myeloplasten,  Myelo- 
cyten,  Leukocyten,  Erythroplasten, 
Erythrocyten,  Fettzellen,  Riesen- 
zellen). Er  setzt  ebenfalls  ange- 
borene Heterotopie  von  Knochen- 
marksgewebe  voraus. 


Fig.  15.  Rechte  Niere  und 
Nebenniere  des  gleichen  Falles  wie 
Fig.  14.  (Pathol.  Institut  Tübingen.) 


Hopf  beschrieb  beiderseits  je  einen  erbsengroßen,  lipomartigen,  rings 
von  Rindengewebe  umgebenen,  aber  nicht  abgekapselten  Herd  mit  dem 
histologischen  Bilde  des  Lipoms  samt  eingestreuten  Knochenmarksherden. 
Hopf  neigt  der  Annahme  autochthoner  Umwandlung  in  den  Nebennieren 
vorkommender  Rund-  und  Fettzellen  zu.  Auch  Herzenberg  nimmt 
für  ihren  Knochenmarksherd  innerhalb  einer  Beizwischenniere  im  Liga- 
mentum hepato-duodenale  autochthone  Entstehung  an.  Und  zwar  führt 
sie  als  Beweisgrund  das  anscheinende  Fehlen  von  Marksubstanz  in  ihrer 
Beobachtung  an.  Aehnlich  spricht  sich  auch  Paul  für  seinen  Fall  (taubenei- 
großer  Knoten  in  der  linken  Nebenniere  bei  AüDisoNschem  Syndrom)  im 
Sinne  ortsständiger  Umbildung  aus  indifferenten  mesenchymalen  Rund- 
zelleninfiltraten aus. 
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Indessen  tritt  die  Mehrzahl  der  Beobachter  für  die  angeborene 
Keimverlagerung  ein,  so  Sternberg,  Omelskyi  (8 :  4,5  mm  messender 
Herd),  Knabe  (0,7:0,6  mm  messender,  scharf  abgesetzter  braun-rötliche 
Knoten  in  der  rechten  Nebenniere  einer  75jährigen  Frau). 

Immerhin  ist  die  Annahme  ortsständiger  konditioneller  Neubildung  nicht 
ohne  Analogie.  Es  ist  darauf  hinzuweisen,  daß  myeloische  Metaplasie  des 
Nebennierenmarks  (vgl.  Dieckmann)  ein  recht  häufiges  Vorkommnis  dar- 
stellt, z.  B.  bei  der  Tuberkulose  der  Meerschweinchen  (Pagel,  vgl.  sonstige 
experimentelle  Erzeugung  durch  Syssojew). 

Bei  angeborener  allgemeiner  Wassersucht  können  (z.  B.  in 
W.  Fischers  zweitem  Falle)  Blutbildungsherde  in  der  Nebenniere  vorhanden 
sein,  ja  King  hält  sogar  hierbei  die  Nebennierenveränderungen  für  kausal 
wichtige  Phänomene  bei  der  Entstehung  der  angeborenen  Wassersucht, 
eine  Ansicht,  die  vereinzelt  geblieben  sein  dürfte. 

Fraglos  echte  Mißbildungen  stellen  Einlagerungen  von  Knochen- 
bälkchen  als  Resten  von  Skierotomteilen  dar,  wie  sie  z.  B.  Bertram  in  einer 
Struma  suprarenalis  beschrieben  hat.  Wir  erinnern  ferner  an  den  Befund 
glatter  Muskulatur  an  der  Nieren-Nebennierengrenze  in  einem  Fall  von 
Miloslavich  und  an  die  Beteiligung  von  Fettgewebe  und  Muskulatur  nebst 
vereinzelten  Harnkanälchen  in  Nebennierenknötchen  der  Niere  (Lubarsch). 

5. 

Zum  Schluß  sei  noch  eine  kurze  Uebersicht  über  die  Beizwischen- 
nieren  und  Beinebennieren  in  Anlehnung  an  die  umfassenden  Dar- 
stellungen von  R.  Meyer,  Pick,  Poll  u.  a.  gegeben.  Hinsichtlich  des 
Schrifttums  können  wir  uns  mit  dem  Hinweis  auf  diese  begnügen,  da  die 
Nebennebennierchen  die  Variationsbreite  dieses  Organs  eigentlich  nicht 
überschreiten  und  daher  kaum  zu  den  Mißbildungen  zu  rechnen  sind.  Sind 
sie  doch  nach  Schmorl  in  92  Proz.  der  Fälle  meist  in  der  nächsten,  aber 
auch  in  der  weiteren  Umgebung  der  Nebennieren  vorhanden. 

Mit  Pick  und  Poll  sind  hier  zu  unterscheiden: 

1.  die  der  Nebennieren-  und  Nierenregion, 

2.  die  des  Retroperitonealraumes  der  intermediären  Strecke, 

3.  die  der  Genitalregion. 

Die  Kenntnis  dieser  akzessorischen  Körperchen  geht  ins  17.  und 
18.  Jahrhundert  zurück  (Hartmann  an  der  Hundenebenniere,  Morgagni 
an  der  Arteria  suprarenalis  des  Menschen,  du  Vernoy  am  Hauptorgan 
des  Menschen  selbst). 

Es  kommen  zunächst  in  Frage  die  Rindenknötchen  der  Neben- 
niere selbst  und  des  sie  umgebenden  Gewebes.  Bereits  die  Nebenniere 
des  Säuglings  läßt  oft  und  reichlich  akzessorische  Rindenknoten  erkennen. 
Anscheinend  sind  sie  beim  Säugling  zahlreicher  als  beim  Fet,  was  mit  der 
Ausbildung  des  Oberflächenreliefs  während  der  letzten  Fetalzeit  und  des 
ersten  Lebenshalbjahres  zusammenhängen  dürfte  (Landau).  Dement- 
sprechend nimmt  die  Häufigkeit  und  Menge  der  Rindenknoten  nach  dem 
2.  Lebensjahr  offenbar  wieder  ab.  Bei  Erwachsenen  werden  sie  wieder  reich- 
licher, sind  aber  an  Zahl  immer  noch  geringer  als  beim  Säugling  und  Embryo. 

Auch  aus  der  HANAUschen  Statistik  (mitgeteilt  von  Ulrich)  geht  ihre 
relative  Häufigkeit  beim  Kinde  hervor  (5,9  Proz.  auf  die  Kindersektionen, 
berechnet  auf  1,48  Proz.  Gesamtbefunde). 

Die  Bedeutung  der  reliefgestaltenden  Einschnürungen  der  Organober- 
fläche für  die  Entstehung  der  Nebennebennierchen  hat  Klebs  heraus- 
gestellt, wenn  er  sagt:  , , Dieselben  Formen  (wie  innerhalb  der  Niere  bzw. 
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unter  der  Merenkapsel)  findet  man  auch  an  der  Oberfläche  der  Neben- 
nieren, noch  mit  derselben  im  Zusammenhange,  in  Form  kleiner  rundlicher 
Protuberanzen;  demnach  scheinen  auch  diese  Bildungen  durch  die  Ab- 
schnürung eines  Teils  der  Drüsensubstanz,  entweder  nur  der  Rinde  oder 
auch  zugleich  des  Marks,  zu  entstehen.  Ganz  ähnliche  Verhältnisse  bieten 
au  cli  die  Einfaltungen  der  Oberfläche  der  Nebenniere  dar,  durch  welche 
zunächst  offene,  von  Rindensubstanz  bekleidete  Spalten  entstehen,  welche 
tief  in  die  Marksubstanz,  selbst  bis  zur  Zentralvene,  eindringen.  Auch  diese 
eingestülpten  Teile  können  sich  weiterhin  abschnüren,  und  es  entstehen 
so  aus  Rindensubstanz  bestehende  Knoten,  welche  allseitig  von  Mark- 
substanz eingeschlossen  werden,  Bildungen,  welche  nicht  mit  pathologischen 
Neubildungen  verwechselt  werden  dürfen." 
Mit  Landau  sind  zu  unterscheiden: 

1.  Akzessorische  Knoten  im  Kapselgewebe,  die  zum  Teil  noch  stiel- 
artig mit  dem  Hauptorgan  verbunden  sind, 

2.  Adenome  der  Rinde, 

3.  Knoten  inmitten  der  Marksubstanz. 

Für  die  akzessorischen  Knoten,  die  schon  bei  Feten  und  Neu- 
geborenen (Wiesel,  Kohn,  Janosiky,  Inaba)  auftreten,  ist  kongenitale 
Entstehung  auf  dem  Wege  der  Verlagerung  und  Abschnürung  (Wiesel, 
Aschoff,  Bertram  u.  a.)  bei  der  Formung  der  Oberfläche  und  der  Ein- 
wanderung der  sympatho-chromaffinen  Gewebes  vorauszusetzen.  Für  die 
Rolle  des  letzteren  spricht  die  vorwiegend  mediale  Lage  der  Gebilde 
(Wiesel),  entsprechend  dem  medialen  Eindringen  des  sympathischen  Ge- 
webes. 

Funktionelle  Bedingtheiten,  Alter,  Geschlecht,  Ernährungszustand, 
Krankheit  spielen  nach  Landau  bei  ihrer  Entstehung  auch  beim  Erwachsenen 
keine  Rolle.  Stets  handelt  es  sich  um  vorgebildetes  Gewebe,  dem  sie  ihren 
Ursprung  verdanken.  Das  gilt  sowohl  für  die  bei  der  Oberflächendifferen- 
zierung verlagerten  Gebilde  wie  für  die  aus  Adenomen  hervorgegangenen, 
im  Greisenalter  durch  Schrumpfung  der  Glomerulosa  entstandenen  Knoten. 
Solche  knotigen  Hyperplasien  der  Nebennierenrinde  (sogenannten  kortikalen 
Hypernephrome)  auf  dem  Boden  regeneratorischer  Vorgänge  hat  Com- 
michau  bei  Hunden  über  10  Jahren  in  67  Proz.,  bei  solchen  jüngeren  Alters 
in  nur  0,47  Proz.,  bei  weiblichen  Tieren  mehr  als  bei  männlichen  ge- 
funden. Oft  waren  sie  beiderseits  vielfach  vorhanden,  histologisch  nach 
dem  Fasciculata-  und  Reticularistyp  gebaut  und  ließen  oft  nekrobiotische 
Pseudolumina  erkennen. 

Im  Gegensatz  zu  den  bei  der  Oberflächendifferenzierung  gebildeten 
Knötchen  nimmt  Landau  für  die  Adenome  auf  Grund  statistischer  Er- 
hebungen einen  Zusammenhang  mit  dem  Chemismus  der  Nebennierenrinde 
an.  Doch  ist  dieser  nicht  im  Sinne  unmittelbarer  Abhängigkeit  zu  denken, 
sondern  auch  bei  den  Adenomen  handelt  es  sich  nach  Landau  um  Fehl- 
differenzierungen, deren  von  der  Umgebung  verschiedenartiges  Wachstum 
z.  B.  im  verschiedenartigen  Lipoidgehalt  Ausdruck,  vielleicht  aber  auch 
Grund  finden  kann.  Ihre  Domäne  bildet  das  Erwachsenenalter,  bei  dem 
die  Oberflächendifferenzierung  ja  abgeschlossen  ist,  und  nur  das  Vorhanden- 
sein von  Adenomkeimen  zur  Bildung  der  akzessorischen  Knoten  führen  kann. 
Sie  wachsen  aus  dem  Organinneren  an  die  Oberfläche  („Eigentliche  Rinden- 
adenome").  Es  scheint  hier  etwas  Aehnliches,  wie  die  „Propulsion"  Da- 
gonets,  die  Abtrennung  infolge  umschriebener  Wachstumsprozesse  vorzu- 
liegen. Von  leicht  vorgewölbten  Rindenabschnitten  über  Dagonets  pilz- 
förmige Erhebungen  bis  zu  ganz  selbständig  gewordenen  Nebenneben- 
nierchen  bestehen  alle  Uebergänge. 
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Die  Rindeninseln  und  Rindenknoten  in  der  Marksubstanz  leiten 
über  zu  den  echten  Geschwulstbildungen  (zum  Teil  „Melanomen")  der 
Nebenniere. 

Von  der  Umgebung  des  Hauptorgans  sind  beschrieben  worden 
Rindenknoten  an  und  in  der  Niere  (du  Vernoy,  Rokitansky,  Klebs, 
Wiesel,  Grawitz,  Bieck,  Cacciola,  Metzner,  Valenti,  Beneke,  Horn, 
Ambrosius,  Askanazy,  Lubarsch,  Ulrich,  Manasse,  Rau,  Ricker, 
Buday,  Kelly,  Busse,  R.  Meyer,  Hirsch,  Marchetti,  zit.  Poll). 

Für  die  Beizwischennieren  der  Nierenregion  hat  Ricker  auf  die  innigen 
Beziehungen  zu  abnorm  entwickelter  Nierensubstanz,  zu  Harnkanälehen- 
cysten,  verlagerten  Kanälchen  u.  a.  m.  verwiesen.  Nach  Ricker  liegen  also 
nicht  einfache  Verlagerungen,  sondern  verwickeitere  Mißbildungen  vor.  Er 
fand  in  einem  Falle  übrigens  auch  Marksubstanz  in  einem  Knötchen. 

Nach  Lubarsch  zerfallen  die  Niereneinschlüsse  in  Beizwischen- 
nieren der  Nierenregion  in  4  Typen: 

1.  Vereinzelte  Kanal chen  vom  Typus  der  geraden  Harnkanälchen 
mitten  in  und  am  Rand  der  Nebennierenknötchen  mit  anschließen- 
den kleinen  Cystenbildungen  im  Nierengewebe. 

2.  Zahlreiche  Harnkanälchen  und  große  Cysten,  größtenteils  an  dem 
der  intermediären  Zone  der  Nebenniere  entsprechenden  Teil  des 
Knötchens. 

3.  Kleine  cystisch-papilläre,  fettarme  Nierenadenome  dicht  an  der 
Grenze  der  Niere,  aber  noch  durch  kleine  Stränge  der  pigmentierten 
intermediären  Nebennierenzone  von  ihr  getrennt. 

4.  Glatte  Muskulatur  und  Fettgewebe  in  Beizwischennieren  mit  ver- 
einzelten Harnkanälchen. 

An  Gefäßwänden  [Nebennierenschlagader  (Morgagni),  Nebennieren- 
vene (du  Vernoy,  Schmorl),  Nierenvene  (Abelous),  an  der  Hohlvene 
(Stilling,  Soulie)],  ferner  im  Plexus  solaris  oder  renalis  (Rokitansky, 
Brigidi,  Dostoiews ky,  Stilling,  Pilliet,  Jaboulay,  Schmorl,  Ulrich), 
zwischen  Colon  transversum  und  Milz  (Schmorl),  im  rechten  Leberlappen 
(Schmorl,  Oberndorfer),  in  der  Bauchspeicheldrüse  (Ribbert)  sind  des 
weiteren  Beizwischennieren  bekannt.  Auf  den  Befund  von  Rindenknöt- 
chen  inmitten  des  WoLFFschen  Körpers,  wie  ihn  Aichel  bei  einem  10  Wochen 
alten  weiblichen  menschlichen  Embryo  beobachten  konnte,  sei  nebenbei 
hingewiesen. 

Für  die  Leber  hat  Schmorl  das  Vorkommen  von  Beizwischennieren 
in  0,8,  Bertram  in  4  Proz.  festgestellt. 

Für  die  akzessorischen  Nebennieren  der  2.  Gruppe,  die  des 
Retroperitonealraums  der  intermediären  Strecke  (Articulatio 
sacro-iliaca  d'Ajutolo,  unterhalb  des  unteren  Nierenpols  Marchand, 
Chiari,  längs  der  Vena  spermatica  int.  Chiari,  Dagonet,  Michael,  Beneke, 
Schmorl,  Lubarsch,  Marchetti,  am  Iliopsoas  R.  Meyer),  ist  die  autonome 
Entstehung  durch  Bestehenbleiben  sonst  vergänglicher  bzw.  mit  der  Haupt- 
anlage verschmelzender  kaudaler  Teilstücke  des  Interrenalorgans  als  selb- 
ständiger Knoten  zu  erwägen  (Valenti,  Poll).  Auch  hier  kann  das  Zwischen- 
wachsen von  sympatho-chromaffinen  Gewebsmassen  den  Anschluß  an  das 
Hauptorgan  hemmen  (Fusari:  Maus,  Whitehead:  vorspringende  Urniere 
als  Hemmung  beim  Schwein).  Nach  Poll  spricht  für  die  autonome  Ent- 
stehung die  häufige  Marklosigkeit  der  Knoten  sowie  das  Vorkommen  bei 
solchen  Tieren,  bei  denen  eine  so  starke  Zerklüftung  des  Organs  wie  beim 
Menschen  nicht  auftritt  (Kaninchen).  Doch  ist  ebensogut  nach  Analogie 
mit  der  für  die  Nebennierenknötchen  in  der  Genitalregion  sichergestellten 
Entstehung  durch  Verlagerung  und  Verschleppung  (passive  „Versprengung", 
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R.  Meyer)  für  die  Intermediärzone  anzunehmen,  daß  sie  gleichsam  am 
Wege  liegengeblieben  sind  (Poll).  Daher  ist  man  auch  nicht  berechtigt, 
den  Bereich  der  Interrenalzone  des  Cölomepithels  so  weit  zu  stecken,  wie 
Beinebennieren  oder  Rindenknötchen  vorkommen.  Das  symmetrische  Auf- 
treten einiger  solcher  Gebilde  (Aichel,  Roth,  Marchand,  Orth,  Drüner) 
könnte  allerdings  für  einzelne  der  typisch  gelagerten  Knoten  den  Gedanken 
autonomer  Entstehung  nahelegen.  Das  gleiche  gilt  von  den  durch  Rossa 
und  L.  Pick  beschriebenen  ungeschichteten  sog.  Jugendformen  der  Bei- 
zwischennieren am  Eileiter.  Nach  R.  Meyer  und  Aschoff  handelt  es 
sich  jedoch  hierbei  um  Knötchen  des  Serosaepithels,  wie  sie  beim  Er- 
wachsenen am  Eileiter  und  breiten  Mutterbande,  meist  mit  den  deutliehen 
Zeichen  vorausgegangener  Entzündung  vorkommen.  Die  Abwesenheit  von 
Lipoiden  bereits  weist  nach  R.  Meyer  auf  ihre  Fremdheit  gegenüber 
dem  Nebennieremindengewebe  hin. 

Jedenfalls  fließen  „die  Vorstellungen  der  primären  (autonomen)  und 
sekundären  (Absprengungs-)  Entstehung  insofern  zusammen,  als  die  Ent- 
scheidung, von  wann  ab  man  z.  B.  den  aus  Einzelknospen  konfluierenden 
Hauptkörper  als  Einheit  zu  betrachten  habe,  mehr  oder  weniger  willkür- 
lich ist".  Diese  Feststellung  Polls  kennzeichnet  den  ganzen  Streit  um  die 
Frage  der  autochthonen  oder  sekundären  Entstehung  der  entfernt  vom 
Hauptorgan  gefundenen  Beizwischennieren  als  wenig  belangreich.  Auch 
Dietrich  und  Siegmund  bezeichnen  ihn  als  müßig. 

An  den  männlichen  Genitalien  sind  mit  Poll  und  R.  Meyer 
zu  unterscheiden: 

1.  die  im  ganzen  Verlauf  des  Samenstrangs  auftretenden 
Knötchen  (Weiler,  d'Ajutolo,  Michael,  Schmorl,  Fried- 
land —  beiderseits  symmetrisch  — ,  Ulrich,  Lockwood); 

2.  Die  zwischen  Hoden  und  Nebenhoden  (Dagonet,  Pilliet, 
Wiesel,  Regaud,  Loisel,  Friedland); 

3.  im  Rete  testis  (Roth,  Wiesel,  R.  Meyer), 

4.  in  der  Paradidymis  (Aschoff). 

R.  Meyer  fand  einmal  bei  einem  Neugeborenen  mit  mangelhaftem 
Deszensus  im  Kopf  des  Hodens  unter  der  Albuginea  in  der  Nähe  des  an- 
liegenden Fimbrienteiles  ein  etwa  zur  Hälfte  zwischen  die  Hodenkanälchen 
eingebettetes  Knötchen.  Außerdem  bestand  eine  große  Beizwischenniere 
im  Samenstrang  dicht  zwischen  Paradidymis,  Nebenhoden  und  verirrten 
Kanälchen  des  letzteren.  Sie  zeigten  eine  gut  ausgebildete  Zona  globosa, 
die  am  kleinen  Knötchen  schwach,  und  zwar  nur  in  der  Nähe  der  Hoden- 
albuginea  ausgeprägt  war.  Fig.  16  gibt  die  Beobachtung  einer  kleinen 
akzessorischen  Nebenniere  im  Nebenhoden,  Fig.  17  im  Hoden  wieder. 

Im  allgemeinen  pflegt  bei  den  Beizwischennieren  der  Genitalregion 
die  Säulenzone  am  deutlichsten,  die  Dreischichtung  am  schlechtesten  aus- 
gebildet zu  sein.  Die  Knötchen  zwischen  Hoden  und  Nebenhoden  sind  die 
gewöhnlichsten. 

Beim  weiblichen  Geschlecht  ist  bekanntlich  von  der  Absprengung 
bevorzugt  das  Breite  Mutterband  (MARCHANDSche  Nebennieren, 
nach  R.  Meyer  vor  Marchand  von  Wallmann  beschrieben,  ferner  Chiari, 
Dagonet,  Gunkel,  Michael,  Beneke,  Rossa,  Target,  Ulrich,  Pilliet, 
R.  Meyer,  Weiss,  Aschoff,  Aichel,  L.  Pick  u.  v.  a.)  (Fig.  18  und  19). 

Die  Beizwischennieren  sollen  nach  Aichel  im  breiten  Mutterbande 
ständig  vorkommen.  Das  wird  von  R.  Meyer,  Aschoff,  Bayer  be- 
stritten. Meyer  setzt  ihre  Häufigkeit  auf  6 — 8,  Bayer  auf  12  Proz.  an. 
Auch  Wiesels  Angabe  von  76,5  Proz.  Häufigkeit  dürfte  viel  zu  hoch  ge- 
griffen sein. 
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Gestalt  und  Größe  der  versprengten  Knötchen  schwankt  von  mikro- 
skopischen Verhältnissen  bis  zu  Zehnpfennigstückgröße.  Sie  sind  meist 
flach,  diskusartig,  seltener  kugelig  und  messen  gewöhnlich  nur  2 — 5  mm 


Fig.  16.  Akzessorische  Nebenniere  im  Nebenhoden.  Färbung:  Sudan-Hämalaun. 
Präparat  freundlichst  von  Geh.  Rat  Benda  überlassen. 


Fig.  17.  Beizwischennierenknötchen  (Corpus  luteum -Gewebe?,  Zwischenzeilen- 
wucherungen?) im  Hoden  eines  Falles  von  Pseudohermaphroditismus  masculimis.  Fär- 
bung: Sudan-Hämalaun.    (Präparat  von  Geh.  Rat  Benda.) 
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im  Durchmesser.  Je  nach  Fett-  und  Pigmentgehalt  sind  die  Knötchen 
weißgelb  bis  bräunlich-schwärzlich.  Sie  liegen  dem  vorderen  Bauchfellblatt 
näher  als  dem  hinteren.  Gemeinhin  umgibt  sie  eine  bindegewebige  Kapsel. 

K  N 


Fig.  18.  Akzessorische  Nebenniere  im  Lig.  latum.  Nn  Proliferierendes,  N  ruhendes 
Nebennierengewebe.  K  Kapsel.  LI  Bindefettgewebe  des  breiten  Mutterbandes.  (Nach 
einem  freundlichst  von  Herrn  Prof.  Eob.  Meyer  überlassenen  Mikrophotogramm. 

Im  Lig.  Suspensorium  ovarii  wurden  Beizwischennieren  von 
R.  Meyer  in  3,  von  Gottschalk  in  einem  Falle  beobachtet.  {In  diesem 
handelte  es  sich  um  ein  linsengroßes,  graurotes  Knötchen  an  der  hinteren 
kranialen  Fläche  des  Bandes  bei  einer  28jährigen  Frau.  Die  Befunde  von 


Fig.  19.  Akzessorische  Nebenniere  im  Lig.  latum.  Gloinerulosa  (b.  Fetus).  Mikro- 
photogramm von  Prof.  Rob.  Meyer. 

Nebennierengewebe  am  Eierstock  selbst  (Lodi,  Marchetti)  sind  wegen 
der  Verwechslung  mit  Strukturen  des  Corpus  luteum  skeptisch  aufzu- 
nehmen.   Glynn  macht  entsprechend  darauf  aufmerksam,  daß  nur  die 
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„Hypernephrome"  des  breiten  Mutterbandes,  nicht  dagegen  die  des  Eier- 
stockes sich  als  solche  wirklich  erweisen  ließen.  Die  Entscheidung,  ob 
Nebennierengewebe  oder  nicht,  ist  schon  deswegen  sehr  schwierig,  weil 
eine  Beteiligung  von  Marksubstanz  jedenfalls  nicht  häufig  ist.  Sie  wird 
notiert  von  Orth,  Klebs,  Ricker,  Rossa,  Meyer,  Aichel.  May  erwähnt 
den  zweimaligen  Befund  von  Marksubstanz  unter  10  Fällen  von  Beizwischen- 
nieren.  Meist  ist  jedoch  hierbei  ein  positiver  Ausfall  der  Chrom- 
reaktion, den  Pick  zur  Diagnose  fordert,  nicht  angegeben.  Nur  d'Ajutolo 
erhielt  sie  in  einem  Knötchen  des  Plexus  pampiniformis.  Aschoff  nimmt 
eine  Vortäuschung  von  Marksubstanz  durch  Leichenfäulnis  und  auch  Blut- 
stauung in  den  zentralen  Schichten  an.  Eine  einwandfreie,  von  Rob.  Meyer 


Fig.  20.  Akzessorische  Nebenniere  im  Eierstock  eines  Fetus.  Mikrophotogramm  von 
Prof.  Rob.  Meyer. 

freundlichst  zur  Verfügung  gestellte  Beobachtung  verlagerten  Nebennieren- 
gewebes in  einem  fetalen  Eierstock  gibt  Fig.  20  wieder.  Bei  manchen  Tieren 
(Meerschweinchen!),  bei  denen  der  Eierstock  normalerweise  hoch  in  die 
Nieren(-Nebennieren)gegend  heraufreicht,  können  Verlagerungen  von  Eier- 
stocks- in  Nebennierengewebe  und  umgekehrt  vorgetäuscht  werden  und  als 
illegale  Verbände  wohl  auch  vorkommen. 

Für  die  Entstehungsgeschichte  ist  bedeutungsvoll  der  Hinweis  von 
L.  Pick  auf  die  syntopische  Beziehung  der  MARCHANDsehen  Nebennieren 
zum  Mesonephros  und  den  Orten  verlagerten  Urnierenkanälchen  (Eileiter, 
Uterus,  Scheidengewölbe,  Eierstock,  rundes  Mutterband,  Leistenkanal). 
Nach  R.  Meyers  grundlegenden  Untersuchungen  sind  „illegale  Zell- 
verbände" von  Nebenniere  und  Urniere  häufig,  mit  der  Leber  z.  B.  er- 
heblich seltener.   Die  Gewebe  können  kapsellos  ineinander  übergehen. 
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Liegt  genetisch  eine  passive  Verlagerung  gelegentlich  des  Deszensus 
der  Keimdrüse  vor,  dadurch,  daß  die  Schicht,  in  welcher  sich  die  Gewebe 
beim  Deszensus  verschieben,  nicht  genau  die  Grenze  der  Nebenniere  ein- 
hält, uud  die  unmittelbare  Nachbarschaft  unregelmäßiger  Urnierenkanälchen 
und  des  Zwischennierengewebes  eine  glatte  Trennung  verhindert  (R.  Meyer), 
so  ist  eine  gleichzeitige  Verlagerung  von  Mark  und  Rinde  ausgeschlossen, 
da  der  Abstieg  der  Keimdrüse  viel  früher  beginnt  als  die  Einwanderung 
des  sympatho-chromaffinen  Gewebes  in  die  Zwischenniere.  Es  ließe  sich 
nur  noch  eine  späte  Verlagerung  eventuell  bei  späterem  Deszensus  voraus- 
setzen. Bei  den  Befunden  sympatho-chromaffinen  Gewebes  in  der  Nähe 
von  versprengten  Zwischennieren  handelt  es  sich  zum  Teil  sicher  nur  um 
autochthone  Paraganglien  (Aschoff  im  Lig.  latum  und  der  Paradidymis). 

Durch  Vereinigung  der  beiden  Gewebssorten  kann  hier  nachträglich  aus 
der  Beizwischenniere  eine  echte  Beinebenniere  werden.  Soulie  nahm 
an,  daß  Jugendformen  sympathischen  Gewebes  genau  wie  im  Hauptorgan 
in  Beizwischennieren  eindringen  und  diese  zu  Beinebennieren  umwandeln. 

Ein  Kriterium  der  Altersbestimmung  der  Knötchen  —  ob  frühe  oder 
späte  Absprengung  —  hat  Wiesel  in  dem  Vorhandensein  oder  Fehlen  der 
Zona  glomerulosa  finden  wollen.  Da  er  sie  als  Mischprodukt  von  Rinden- 
zellen mit  Sympathieuselementen  auffaßte,  sah  er  alle  glomerulosehaltigen 
Körperchen  als  spätembryonale  Absprengungen  an.  Indessen  hat  der 
Sympathicus  offenbar  nichts  mit  der  Bildung  der  Globosa  zu  tun  (Flint, 
Soulie,  Poll);  daher  ist  das  WiESELsche  Zeichen  nicht  brauchbar. 

Schicksal  und  pathologische  Bedeutung  der  Beizwischen- 
nieren sind  unbestimmt,  jedenfalls  von  geringem  Interesse  für  die  Krank- 
heitslehre. Das  gewöhnliche  Schicksal  dürfte  in  Rückbildung  und  Atrophie 
bestehen.  Es  kann  zur  Zersprengung  durch  einwachsendes  gefäßreiches 
Bindegewebe  oder  zu  Untergang  unter  Cystenbildung  kommen.  Ihre 
freie  Lage  bedingt  offenbar  ungünstige  Ernährungsverhältnisse.  Auch  der 
fehlende  Anschluß  an  Marksubstanz  trägt  offenbar  zur  Rückbildung  bei. 
Hanau  fand  nach  dem  3.  Lebensjahr  keine  akzessorischen  Bildungen  mehr 
an  den  Spermatikalgefäßen,  Wiesel  nie  mehr  nach  dem  2.  Jahre  am 
Nebenhoden  richtige  Beizwischennieren. 

Dagegen  können  sie  aber  auch  kompensatorisch  für  das  Hauptorgan 
mit  Vergrößerung  eintreten  (Stilling,  Roth,  Wiesel,  Abelous  et  Langlois, 
Rolleston,  Marchetti,  Velich)  und  auf  der  anderen  Seite  den  Keim 
zur  Geschwulstbildung  abgeben  (Grawitz:  Niere,  Pick:  Lig.  latum,  Levy- 
du  Pan:  Eierstock,  Debernadi:  Hoden,  Schmorl:  Leber,  Plexus  solaris, 
Gegend  zwischen  Milz  und  Querkolon). 

Als  Ersatzorgane  kommen  vor  allem  die  Rindenknoten  der  Neben- 
niere selbst  in  Frage.  Ihnen  wird  der  Schutz  vor  dem  Ausbruch  von  Addison- 
erscheinungen  bei  Zerstörung  des  Hauptorgans  zugeschrieben  (Kara- 
kascheff,  Kaiserling,  Marchand,  Huebschmann,  Kovacs).  Gegen  diese 
ihre  Bedeutung  haben  sich  Chiari  und  Schmorl  ausgesprochen.  Kovacs 
hebt  demgegenüber  die  von  ihm  gesehenen  Wucherungen  in  der  Zona  glo- 
bosa solcher  Beizwischennieren  bei  Zerstörung  des  Hauptorgans  hervor. 


Zusatz  bei  der  Korrektur. 

Während  der  Drucklegung  erschien  der  II.  Band  der  großen  Thymus- 
monographie  von  J.  Aug.  Hammar1).    In  diesem  findet  sich  auch  ein 

1)  Die  Menschenthymus  in  Gesundheit  und  Krankheit.  Teil  II:  Das  Organ  unter 
anormalen  Körperverhältnissen,  zugleich  Grundlage  der  Theorie  der  Thymusfunktion. 
Leipzig,  Akad.  Verlagsgesellsch.,  1929. 
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kurzer  Bericht  über  19  Anencephalennebennieren.  In  keinem  der  An- 
encephalie fälle  fehlten  sie.  Stets  erwiesen  sie  sich  als  subnormal  in  bezog 
auf  ihr  Gewicht,  außer  in  einem  Falle,  in  dem  sie  das  Gewicht  der  Norm 
überschritten.  Der  Thymus  bewegte  sich  hinsichtlich  seiner  Parenchym- 
menge  meist  in  den  Grenzen  des  Normalen,  er  kann  aber  auch  —  besonders 
hinsichtlich  des  Markanteils  —  hyperplastisch  sein,  ohne  daß  feste  Be- 
ziehungen zu  den  Verhältnissen  der  Nebennieren  oder  Hypophysen  bestehen. 

Ferner  ist  nachzutragen  die  Arbeit  von  E.  J.  Kraus1),  die  sich  ge- 
legentlich der  Beschreibung  eines  epignathischen  Teratoms  der  Hypophysen- 
gegend mit  der  von  uns  S.  536  registrierten  Hypophysentheorie  der  Neben- 
nierenveränderungen bei  Anencephalie  beschäftigt.  Kraus  gelangt  zur  Ab- 
lehnung dieser  Theorie.  Trotz  Fehlens  der  Neurohypophyse  und  trotz  der 
dadurch  bedingten  Unterbrechung  der  Verbindung  der  Orohypophyse  mit 
dem  Zwischenhirn  —  Verhältnisse  wie  sie  auch  bei  Anencephalie  gegeben 
sind  —  bestanden  in  der  Beobachtung  von  Kraus  intakte  Nebennieren. 
Die  Hypophysenveränderungen,  die  nach  allen  Zeichen  als  länger  zurück- 
liegend und  nicht  als  späte  Folgen  des  Geschwulstdruckes  anzusehen 
waren,  hätten  nach  der  KoHNschen  Theorie  Nebennierenveränderungen 
wie  bei  Anencephalie  erwarten  lassen.  Von  ungleich  größerer  Bedeutung 
als  die  Störung  der  Hypophysengegend  erscheint  auch  Kraus  die  des 
Vorderhirns,  das  in  seinem  Falle  intakt  war.  Allerdings  führt  er  selbst 
Beobachtungen,  darunter  eine  eigene,  an,  in  der  Acardii  acephali  gut- 
entwickelte Nebennieren  aufwiesen  bzw.  die  für  Anencephalie  kenn- 
zeichnenden Veränderungen  vermissen  ließen. 


Literatur. 

Aichel,  Vorläufige  Mitteilung  über  die  Nebennierenentwicklung  der  Säuger  und  die  Ent- 
stehung akzessorischer  Nebennieren  beim  Menschen.  Anat.  Am.,  Bd.  XVII,  1900. 

—  Vergleichende  Entwicklungsgeschichte  und  Stnmmesgeschichte  der  Nebennieren.  Arch.  f. 

mikroskop.  Anat.,  Bd.  LVI,  1900,  S.  1. 
d'Ajutolo,  Arch.  per  le  scienze  med.,  Vol.  VIII,  1884,  p.  283. 
Alexander,  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XI,  1892. 

Alessandrini,  Monatsschr.  f.  Psychiatrie,  Bd.  XXVIII,  S.  411. 

Ambrosius,  W.,  Beiträge  zur  Lehre  von  den  Nierengeschwülsten.  Dissert.  Marburg,  1891. 

Anton,  Neurolog.  Zentralbl.,  1902. 

Aschoff,  Cystisches  Adenofibrom  der  Leistengegend.  Monatsschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol., 
Bd.  IX,  1899,  8.  25. 

—  Lieber  die  Lage  des  Paroopheron.  Deutsche  Patholog.  Gesellsch.,  Bd.  II,  1899,  S.  433. 

—  Ueber  das  Vorkommen  chromaffiner  Körperchen  in  der  Paradidymis  und  im  Paroopheron 

Neugeborener  und  ihre  Beziehungen  zu  den  Marchandschen  Nebennieren.  Festschr. 
f.  Orth,  1903. 

—  Vorträge  über  Pathologie.    Jena,  G.  Fischer,  1925. 

Askanazy,  M.,  Die  bösartigen  Geschwülste  der  in  der  Niere  eingeschlossenen  Nebennieren- 
keime. Zieglers  Beitr.,  Bd.  XIV,  1893,  S.  32. 

Bär,  R.,  und  Joffe,  K..  Lipoiduntersuchungen  an  den  Nebennieren  der  Anencephalen. 
Zentralbl.  f.  Path.,  Bd.  XXXV,  1924125,  S.  179. 

Baucke,  Ein  Beitrag  zur  Pathologie  der  Nebennieren.  Dissert.  Göttingen,  1899. 

Bayle,  Roux1  Journ.  de  med.,  T.  XXV,  p.  518. 

Beneke,  Zur  Lehre  von  den  Versprengungen  von  Nebennierengewebe  in  die  Niere.  Zieglers 
Beitr.,  Bd.  IX,  1890  u.  1891,  S.  440. 

—  Untersuchungen  über  gleichzeitige  peritoneale  Transplantation  verschiedener  Organstücke. 

Zieglers  Beitr.,  Bd.  LXXIV,  1925. 
Bertram,  Betrachtungen  über  Adenomknötchen  an  den  Nebennieren  und  über  Tumoren 

an  den  Nebennieren.  Festschr.  f.  Orth,  1903. 
Bieck,  F.,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  Nierengeschwülste.  Dissert.  Marburg,  1886. 

1)  Ueber  ein  epignathisches  Teratom  der  Hypophysengegend.  Zugleich  ein  Beitrag 
zur  Frage  der  Entstehung  der  Nebennierenveränderung  bei  der  Anencephalie.  Virch. 
Arch.,  Bd.  CCLXXI,  2,  1929,  S.  546. 


Literatur. 


559 


Biedl,  A.,  Innere  Sekretion.  2.  Aufl.  Berlin-Wien  1913.  Bd.  I,  S.  390. 
Biesung,  Ueber  die  Nebennieren  und  den  Sympathicüs  bei  Anencephalen.  Dissert.  Bonn,  1886. 
Birch- Hirschfeld,  Lehrbuch  der  pathologischen  Anatomie,  1877,  S.  580. 
Bittorf,  Die  Pathologie  der  Nebennieren  und  der  Morbus  Addison.  Jena,  G.  Fischer,  1908. 
Bloch,  R.,  Entwicklungsstörung  und  Entwicklungshemmung  der  Nebennieren  bei  Addison- 
scher  Erkrankung.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  LXVII,  1920,  S.  71. 

—  Einiges  zur  postfötalen  Entwicklung  der  Nebennieren  des  Meerschweinchens.  Virch. 

Arch.,  Bd.  CCXXXII,  1921. 
Boerhaave,  Hist.  anat.  inf.  cui  pars  inf.  monstr.    Petrop.  1754  und  1757. 
Bramwell,  Brit.  med.  Journ.,  1897. 

Brigidi,  V.,  Delle  capsule  suprarenali  accessorie.  Lo  Sperimentale,  Vol.  XXXVI,  1882, 
p.  581. 

Buday,  K.,  Beitrag  zur  Cystenbildung  in  den  suprarenalen  Nierengeschwülsten.  Zieglers 

Beitr.,  Bd.  XXIV,  1898,  S.  501. 
Busch,  Beschreibung  zweier  merkwürdiger  menschlicher  Mißgeburten.  Marburg  1803. 
Busse.  O.,  Ueber  Bau,  Enlwicklunq  und  Einteilung  der  Nierengeschwülste.  Virchows  Arch., 

Bd.  CLVII,  1899,  S.  346. 
Cacciola,  S.,  Un  caso  di  Capsula  surrenale  accessoria  aderente  al  rene.   I.  Alcune  osser- 

vazioni  anatomiche.   Padova,  R.  Stab,  Prosperini,  1885. 
Cassan,  Hufelands  Annalen,  Bd.  I,  S.  475. 

Cazzaniga,  Gli  indici  ponderali  dei  surreni  in  funzione  della  lunghezia  et  del  peso  del 
prodotto  di  concepimento.  Speriment.  Arch.  di  Biol.  Firenze,  1922. 

Chiari,  Zur  Kenntnis  der  akzessorischen  Nebennieren  des  Menschen.  Prager  Zeitschr.  f. 
Heilkunde,  Bd.  V,  1884,  S.  449. 

demente,  zit.  Berichte  d.  ges.  Gynäkol.  u.  Geburtsh.,  Bd.  VIII,  1924,  S.  338. 

Commichau,  Knotige  Hyperplasie  der  Nebennierenrinde  bei  Hunden.  Zeitschr.  f.  Krebs- 
forschung, Bd.  XXV,  4,  S.  253. 

Cooper,  Philos.  transact.,  Vol.  LXV,  p.  3. 

Czerny,  Hydrocephalus  und  Hypoplasie  der  Nebennieren.  Centralbl.  f.  Pathol.,  Bd.  X, 
1899,  S.  281. 

Dagonet,  Beitrag  zur  pathologischen  Anatomie  der  Nebennieren  des  Menschen.  Zeitschr. 

f.  Heilkunde,  Bd.  VI,  1885,  S.  1. 
Debarge,  zit.  kskanazy ,  Bemerkungen  zu  B.  Fischer.  Schiveizer  med.  Wochenschr.,  1928, 

No.  35,  S.  865. 

Itelamare.  Recherches  sur  senescence  des  capsules  surrenales.    Compt.  Rend.  Soc.  Biol. 

Paris,  T.  V,  1903. 
Diedemanu,  Virch.  Arch.,  Bd.  CCXXXIX,  1922. 

JHetrich  und  siegmund,  Nebennieren  und  chromaffines  System.  Handb.  d.  spez.  Pathol. 
Henke-Lubarsch,  Bd.  VIII,  1926,  S.  958. 

Dostoiewsky ,  A.,  Ein  Beitrag  zur  mikroskopischen  Anatomie  der  Nebennieren  bei  Säuge- 
tieren. Arch.  mikr.  Anat.,  Bd.  XXVII,  1886,  S.  272. 

Drüner,  zit.  Poll,  S.  585. 

Eggelimg,  Eine  Nebenniere  im  Ligamentum  hepato-duodenale.   Anat.  Anz.,  Bd.  XXI, 

1902,  S.  13. 
Eller,  Memoires  de  Berlin,  1754,  p.  112. 

Elliot  and  Armour,  The  development  of  the  cortex  in  the  human  suprarenal  and  its  con- 

dition  in  hemicephaly.  Journ.  of  Path.  and  Bacteriol.,  Vol.  XV,  1911. 
Fischer,  W.,  Die  angeborene  allgemeine  Wassersucht.  Dtsch.  med.  Wochenschr.,  1912,  S.  410. 
Forsten',  Mißbildungen  des  Menschen,  S.  125. 

Friedland,  Ein  Fall  von  akzessorischen  Nebennieren  in  den  beiden  Samensträngen  bei 
gleichzeitigem  Conflux  des  Ureters  und  des  Vas  deferens  der  rechten  Seite.  Prager  med. 
Wochenschr.,  1895,  No.  14,  S.  145. 

Fusari,  zit.  Poll. 

Gaifanis,  Note  di  endoerinologia  fetale.  Soc.  Hai.  obstetr.  ginec.  Napoli  23,  Congr.  1924. 
GCrard,  Bulletins  memoire  de  la  Societe  anatom.  Paris,  T.  LXXXVI,  1911,  p.  213. 
v.  Giercke,  Festschrift  für  Arnold.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  VII,  Suppl.,  1905. 
Gilibert,  Adv.  med.  pract.  lumbratio  anat.  de  foetu  acephala,  p.  122. 
Glynn  and  Hewetson,  Journ.  Pathol.  and  Bact.,  Vol.  XVIII,  1913,  p.  81. 

—  Journ.  Obstetr.  and  Gyn.,  Vol.  XXVIII,  1921,  p.  23. 
Goldzieher,  Wien.  Min.  Wochenschr.,  1910,  S.  809. 

—  Die  Nebennieren.  Wiesbaden  1911. 

Gottschalk,  Ein  Fall  von  akzessorischen  Nebennieren  im  Ligamentum  Suspensorium  ovarii 

bei  einer  Erwachsenen.  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol.,  Bd.  XXXVIII,  1898. 
Gottschau,  Descensus  der  Genitalien.  Arch.  f.  Anat.  u.  Entwicklungsgesch.,  1883,  S.  412. 
Gourraigne,  Mem.  Acad.  des  Scienc,  1741,  p.  665. 

Grawitz,  Die  sogenannten  Lipome  der  Niere.   Virch.  Arch.,  Bd.  XCIII,  1883. 

—  Die  Entstehung  von  Nierentumoren  aus  Nebennierengewebe.  Arch.  f.  Min.  Chir.,  Bd.  XXX, 

1884,  S.  824. 


560 


Kapitel  VI. 


Gruber,  Gg.  B.  (Hufeisennebenniere!).  Ueber  einige  Akarelier.  Zieglers  Beitr.  zur  path 
Amt.  u.  z.  allgem.  Pathol,  Bd.  LXIX,  J921,  S.  525. 

—  (Nierendystopie!)  Mißbildungen  der  Harnorgane.  Morphol.  der  Mißbildungen  von 
Schwalbe-Gruber,  3.  Tl.,  3.  Abt.,  Jena  1928,  S.  233. 

—  und  Eymer,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  Dicephalie.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  LXXVII,  S.  261. 
Gunkel,   H.,    Ueber  einen  Fall  von  Pseudohermaphroditismus  femininus.  Dissertation 

Marburg,  1887. 

Hallo;  Grundriß  der  Physiologie,  übers,  v.  S ömmerring ,  herausq.  v.  Levelinn,  Bd.  II 
S.  688. 

Handfleid- Jones,  zit.  Miloslavich. 

Harms,  Morphologische  und  kausal-analytische  Untersuchungen  über  die  Internephridial- 
organe  von  Physcosoma  lanzarotae.  Arch.  f.  Entwicklunqsmechanik,  Bd.  XLVII,  1921, 
S.  307. 

Hecht,   Ueber  echte  kompensatorische  Nebennierenhypertrophie.    Centralbl.  f.  Patholoqie, 

Bd.  XXI,  1910,  No.  6. 
Heliema,  Geneeskundig  Tijdschrift  voor  de  Zeemagt,  1867. 
Herzenbert,,  Virch.  Arch.,  Bd.  CCXXX1X,  1922. 
Heivson,  Philos.  Transact.,  Vol.  XLV,  2,  p.  315. 

Hirsch,  A.,  Die  Geschwülste  der  Nebennieren  und  Nebennierengeschwülste  der  Niere.  Dissert. 
Würzburg,  1902. 

Hirschfeld,  Vera,  Das  Verhalten  der  chromaffinen  Substanz  der  Nebennieren  bei  Hemi- 

cephalie.    Dissert.  Zürich,  1911. 
Holmes,  Adrenal  tumors  in  the  kidney.  Medical  Record.  New  York,  Vol.  LllI,  p.  902. 
Hottinger,  Ephem.  n.  c.  dec,  III,  A.  9,  p.  413. 

Huebschmann,  Beiträge  zur  pathologischen  Amtomie  der  Nebennieren.  Zieglers  Beitr., 

Bd.  LXIX,  1921,  S.  352. 
Husnot,   Recherches  sur  Vevolution  histologique  de  la  glande  surrenale  chez  l'homme. 

Paris  1908. 

Hopf,  Ueber  Knochenmarksgewebe  in  der  Nebenniere.  Dissert.  München,  1913. 

Horn,  G.,  Beiträge  zur  Histogenese  der  aus  aberrierten  Nebennierenkeimen  entstandenen 
Nierengeschwülste.   Virch.  Arch.,  Bd.  CXXVI,  1891,  S.  191. 

Ilberg,  Beschreibung  des  Zentralnervensystems  eines  6tägigen  syphilitischen  Kindes  mit 
unentwickeltem  Großhirn,  mit  Asymmetrie  des  Kleinhirns  und  Aplasie  der  Nebenniere. 
Arch.  f.  Psychiatrie,  Bd.  XXXVI,  1902. 

Isenflamm,  Beitr.  z.  Zergliederungskunst,  Bd.  II,  Heft  2,  S.  281. 

Iwanoff,  Ontogenese  des  chromaffinen  Systems  beim  Menschen.  Zeitschr.  f.  Amt.  u.  Ent- 
wicklungsgeschichte, Bd.  LXXXIV,  1927,  S.  238. 

—  Von  den  zusammengesetzten  Entwicklungsanomalien  einiger  Organe.  Einseitige  Lungen- 

hypoplasie,  Nebenlunge,  Zwerchfelldefekt  u.  a.  Ebenda,  Bd.  LXXXI,  1926,  S.  371. 
Jaboulay,  M.,  Capsules  surrenales  accessoires  dans  im  ganglion  semilunaire  et  au  milieu 

du  plexus  solaire.  Lyon  med.,  1890,  p.  300. 
Jackson,  On  the  prenatal  growth  of  the  human  bodyam  the  relative  growth  of  the  various 

organs  and  parts.   Amer.  Journ.  Anal.  Philadelphia,  1909. 
James,  Congenital  absence  of  right  kidney  and  suprarenal  capsule.   Brit.  med.  Journ., 

1893,  p.  579. 

Janosik,  Descensus  der  Genitalien.  Arch.  f.  mikroskop.  Amt.,  Bd.  XXII,  Heft  4. 
Jonsson  und  Adermati,  Die  Größenverhältnisse  der  Nebennieren  im  Laufe  des  Fötallebens 

des  Menschen.  Upsala  läkareförenings  förhandlingar,  Bd.  XXXII,  1927,  S.  381. 
Kaiserling ,  Mißbildungen  und  verborgene  Tuberkulose  der  Nebennieren  eines  Erwachsenen. 

Berl.  Min.  Wochenschr.,  1917,  S.  79. 
Kampmeier,  O.,  Giant  epithelial  cells  of  the  human  fetal  adrenal.   The  Amtom.  Record, 

Vol.  XXXVII,  1927,  No.  1. 
Karakascheff,  Beiträge  zur  pathologischen  Anatomie  des  Nebennieren.  Zieglers  Beitr., 

Bd.  XXXVI,  1904,  S.  401,  und  Bd.  XXXIX,  1906,  S.  373. 
Keene  and  Hewer,  Observations  on  the  develupment  of  the  human  suprarenal  gland.  Journ. 

of  Anal,  Vol.  LXI,  1927,  3,  S.  302. 

 Studies  in  foetal  development.  Journ.  Obstetr.  and  Gyn.  brit.  Empire,  1925. 

Keibel  und  Elze.  Normentafeln  zur  Entwicklungsgeschichte  der  Wirbeltiere,  1908,  8.  Heft. 
Kelly,  Ueber  Hypemephrome  der  Niere.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XXIII,  1898,  S.  280. 
Kent  Spender,  Brit.  med.  Journ.,  1858. 

Kern,  Ueber  den  Umbau  der  Nebennieren  im  extrauterinen  Leben.  Deutsche  med.  W ochenschr., 
1911,  No.  21,  S.  971. 

Kiyono,  II. .  Die  pathologische  Amtomie  der  endokrinen  Organe  bei  Anencephalie.  Virch. 

'  Arch.,  Bd.  CCLVII,  1925,  S.  441. 
Klebs,  E.,  Handbuch  der  pathologischen  Amtomie,  Bd.  I,  Abt.  II,  1876,  S.  566. 
Klein,  Specimen  inaugur.  sist.  monstri  descript.   Stuttgart  1793.  p.  25. 
Klopstock,  Familiäres  Vorkommen  von  Zyklopie  und  Arhinencephalie.  Momtsschr.  Geb., 
Gyn.,  Bd.  LVI,  1922. 


Literatur. 


561 


Knabe,  K.,  Ueber  Knochenmarksgewebe  in  der  Nebenniere.  Centralbl.  f.  Pathol.,  Bd.  XLIII, 
Heft  2,  S.  57. 

Kohn,  A.,  Ueber  die  Nebennieren.  Prager  med.  Wochenschr.,  1898,  No.  17. 

—  Die  Paraganglien.  Arch.  f.  mikroskop.  Anat.,  Bd.  LXII,  1903,  S.  268. 

—  Das  chromaffine  Gewebe.   Ergebnisse  der  Anatomie  und  Entwicklungsgesch.,  Bd.  XII, 

1902,  S.  253. 

—  Anencephalie  und  Nebennieren.  Arch.  f.  Entwicklungsmechanik,  Bd.  CII,  1924. 
Kovacs,  Zur  Nebennierenpathologie.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  LXXIX,  1928,  S.  213. 
Kratsch,  Nebennierenbefund  bei  Anencephalie.  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol.,  Bd.  XCII, 

1928,  3,  S.  579. 

Kundrat,  Arhinencephalie  als  typische  Art  von  Mißbildung.   Graz  1882. 

Kühn,   Vorkommen  von  akzessorischen  Nebennieren.    Zeitschr.  für  rationelle  Medizin, 

Bd.  XXVIII,  1866. 
Landau,  Die  Nebennierenrinde.  Jena,  G.  Fischer,  1915. 

—  Die  Nebenniere  bei  Anencephalie.  D.  Pathol.  Gesellsch.,  Bd.  XVI,  1913,  S.  301. 

—  Beziehungen  der  Nebenniere  zum  Cholestearinstoff Wechsel.  D.  Pathol.  Ges.,  Bd.  XVII, 

1914,  S.  144. 

—  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1913,  No.  7. 
Legg,  zit.  Miloslavich. 

Lemberger,  Ueber  die  Entstehung  der  kongenitalen  Nierendystopie  mit  einem  Beitrag  zur 
Kenntnis  der  Nebennierenverwachsung.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  LXXII,  1924,  S.  260. 

Lay,  Ueber  das  Verhalten  der  Nebennierenrinde  bei  Hydrocephalus  congenitus.  Dissert. 
Berlin,  1913. 

Levy-du  Pan,  Hypernephrom  des  Eierstocks.  Schweizer  med.  Wochenschr.,  1924,  S.  1198. 
Liebmann,  Dissertation  Bonn,  1886. 

Lockuood,  Upon  the  presence  of  adrenal  structures  in  the  inguinal  canal.  Journ.  of  Anat. 

and  Physiol,  Vol.  CCCXLV,  1899,  p.  79. 
Lodi,  Sur  un  cas  de  germes  aberrants  des  capsules  surrenales  dans  les  ovaries.  Arch.  di 

scienz.  biolog.,  T.  XXVII,  1902,  p.  486. 
Loisel,  G.,  Les  phenomenes  de  secretion  dans  les  glandes  genitales.  Revue  generale  et  faits 

nouveaux.  Journ.  de  VAnat.  et  de  la  Phys.,  T.  XV,  1904,  p.  536. 
Lomer,  Ueber  ein  eigentümliches  Verhalten  der  Nebennieren  bei  Hemicephalen.  Virch. 

Arch.,  Bd.  XCVIII,  1884,  S.  366. 
Luba  rsch,  Beiträge  zur  Histologie  der  von  Nebennierenkeimen  ausgehenden  Nierengeschwülste. 

Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXV,  1894,  S.  149. 

—  Ueber  die  Abstammung  gewisser  Nierengeschwülste  von  embryonal  versprengten  Neben- 

nierenkeimen. Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXVII,  1894,  S.  91. 

—  Geschwülste  der  Nieren.    Handb.  d.  spez.  Pathol.  u.  Histol.,  VI,  1,  1924. 

—  Zur  Entwicklungsgeschichte,  Histologie,  Physiologie  der  Nebennieren.  Lubarsch-Ostertags 

Ergebnisse,  Bd.  I,  3,  1896,  S.  491. 
Luden  und  Parisot,  Glandes  surrenales  et  organes  chromaffines.   Paris  1913. 
Lucksch,  F.,  Untersuchungen  über  die  Nebennieren.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XIX,  1912,  S.  62, 

und  Bd.  LXII,  1917,  S.  2. 
Luna,  La  morfologia  della  glandole  soprarenali  delV  uomo  nette  varie  fasi  del  low  sviluppo. 

Anat.  Anz.,  Bd.  XXXIII,  1908. 
Magnus,  Dissert.  Königsberg,  1889. 

Manasse,  P.,  Ueber  die  Beziehungen  der  Nebennieren  zu  den  Venen  und  dem  venösen 
Kreislauf.   Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXV,  1894. 

—  Ueber  die  hyperplastischen  Tumoren  der  Nebenniere.    Virch.  Arch.,  Bd.  CXXXIII, 

1893,  S.  391. 

Marchand,  Ueber  akzessorische  Nebennieren  im  Ligamentuni  latum.  Virch.  Arch..  Bd.  XCII , 
1883,  S.  11. 

—  Beiträge  zur  Kenntnis  der  normalen  und  pathologischen  Anatomie  der  Glandula  cardica 

und  der  Nebennieren.  Festschr.  f.  Virchow,  Bd.  I,  1891,  S.  537. 
Marchetti,  Beitrag  zur  Kenntnis  der  pathologischen  Anatomie  der  Nebennieren.  Virch. 

Arch.,  Bd.  CLXXVII,  1904,  S.  227. 
Martini,  Compt.  Rend.,  T.  XLIII,  1856,  p.  1052. 

Massone,  M..  II  sistema  cromaffine  addominale  in  casi  di  „encephaloschisis" .  Patho- 
logica  I,  1.  10.  1909. 

May,  Beitrag  zur  pathologischen  Anatomie  der  Nebennieren.  Virch.  Arch.,  Bd.  CV1II, 
'1887,  S.  416. 

Meckel.  J.  F.,  Abhandlungen  aus  der  menschlichen  und  vergleichenden  Anatomie  und 
Physiologie,  I.  Halle  1806. 

—  Handb.  d.  patholog.  Anat.,  I,  1812,  S.  642. 

Meyer,  R.,  Nebennieren  bei  Anencephalen.  Virch.  Arch.,  Bd.  CCX,  1912,  S.  138. 

—  Embryonale  Gewebseinschlüsse  in  den  weiblichen  Genitalien.  Lubarsch-Ostertag,  Bd.  IX,  2, 

1903,  S.  624. 


562 


Kapitel  VI. 


Meyer,  Ii.,  Die  subserösen  Epithelknötchen  an  Tuben,  Ligament,  latum,  Hoden  und 
Nebenhoden  (sog.  Keimepithel-  oder  Nebennierenknötchen).    Virch.  Arch.,  Bd.  CLXXI, 

1903,  S.  443. 

—  Akzessorische  Nebennieren  im  Ligamentum  latum.  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol., 

Bd.  XXXVIII,  1898,  S.  316  u.  543. 

—  Zur  Bedeutung  der  akzessorischen  Nebennieren  im  Ligamentum  latum.  Ebenda,  Bd.  XLVI, 

1901,  S.  19. 

—  Embryonale  Gewebsanomalien,  besonders  des  männlichen  Geschlechtsapparates.  Lubarsch- 

Ostertag,  Bd.  XV,  1,  1911,  S.  545. 

—  Centralbl.  f.  Gynäkologie,  1908,  S.  1149. 

—  Zur  Kenntnis  der  normalen  und  abnormen  embryonalen  Gewebseinschlüsse  und  ihrer 

pathologischen  Bedeutung.  Zeitschr.  f.  Geburtsh.  u.  Gynäkol.,  Bd.  LXXI,  Index  S.  320. 
— ■  Dicephalus  Dibrachus  mit  anencephalem  und  einem  normalen  Kopf.  Zeitschr.  f.  Geburtsh. 

u.  Gynäkol,  Bd.  LVII,  S.  151. 
Metzner,  H. ,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  primären  Nierengeschwülste.  Dissert.  Halle,  1888. 
Michael,  Zum  Vorkommen  der  akzessorischen  Nebennieren.  Deutsch.  Arch.  f.  klin.  Med., 

Bd.  XLIII,  1888,  S.  120. 
Mieremet,  Centralbl.  f.  Pathol,  Bd.  XXX,  1919,  No.  15. 

Miloslawich,  E.,  lieber  einseitigen  Nebennierenmangel.  Centralbl.  f.  Pathol.,  Bd.  XXX, 
1920,  S.  465. 

—  Bildungsanomalien  der  Nebennieren.  Virch.  Arch.,  Bd.  CCXVIII,  1914. 
Mitsukuri,  On  the  development  of  suprarenal  bodies.  Quarterly  Journ.  of  microscop.  Science, 

Vol.  V,  22.  London  1882. 
Mohr,   Ueber  einen  Nebennierentumor  der  rcehten  Niere  bei  gleichzeitiger  hypoplastisch- 

akzessorischer  Nebenniere  im  Schwanz  des  Pankreas.   Zieglers  Beitr.,  1913. 
Monti,  Arch.  f.  Kinderheilk.,  Bd.  VI,  1885. 
Morgagni,  Epistola  anatom.,  XX,  p.  43.   Venet.  1740. 
Müller,  J.,  Handbuch  der  Physiologie,  Bd.  I,  S.  558. 
Neusser,  Nebennieren  in  Nothnagels  Handbuch,  Bd.  XVIII. 

Nicholson,  Abnormal  posüion  of  suprarenal  gland.    Brit.  med.  Journ.,  1894,  Vol.  I, 

No.  1730,  p.  408. 
Nota,  zit.  K ratsch. 

Oberndorfer,  Keimversprengung  von  Nebennieren  in  der  Leber.  Centralbl.  f.  Pathologie, 

Bd.  XI,  1900. 
Odhelius,  Neue  schwed.  Abhandlgn.,  1785,  S.  172. 

Orth,  Lehrbuch  der  speziellen  pathologischen  Anatomie,  Bd.  II,  1.   Berlin  1893. 
Otto,  Handbuch  der  pathologisclien  Anatomie.  Breslau  1814.  S.  313. 

—  Monstror.  trium  cerebro  destit,  anat.  disqu.,  p.  17 — 21. 

Paget.  Vergleichende  Betrachtungen  zur  Tuberkulosemorphologie  von  Mensch  und  Ver- 
suchstier. Frankf.  Zeitschr.  f.  Pathol,  Bd.  XXXV,  1927. 

Paul,  F.,  Knochenmarksbildung  in  der  Nebenniere.  Virch.  Arch.,  Bd.  CCLXX,  3, 1929, S.  785. 

Peham,  Aus  akzessorischen  Nebennieren  entstandene  Ovarialtumoren.  Monatsschr.  für 
Geburtsh.  u.  Gynäkol,  Bd.  X,  1899,  S.  685. 

Pick.  L.,  Die  Marchandschen  Nebennieren  und  ihre  Neoplasmen,  nebst  Untersuchungen 
über  glykogenr eiche  Eierstocksgeschwülste.  Arch.  f.  Gynäkol,  Bd.  LXIV,  Heft  3,  und 
Berlin,  Hirschwald,  1901. 

Pilliet,  Debris  de  la  capsule  surrenale  dans  les  organes  derives  du  corps  de  Wolf  f.  Progr. 
med,,  Annee  19,  Ser.  2,  T.  XIII,  1891,  p.  1. 

—  Anatomische  Gesellschaft  Paris  27.  5.  93. 

—  Centralbl  f.  Pathologie,  Bd.  V,  1894,  S.  96. 

Poll,  Vergleichende  Entwicklung  der  Nebennierensysteme.  Hertwigs  Handbuch  der  Ent- 
wicklung der  Wirbeltiere,  Bd.  II,  1.  Jena  1906. 

—  Die  Biologie  der  Nebennierensysteme,  Histologie  und  Cytologie.  Herl.  klin.  Wochenschr., 

1909,  No.  42. 

—  Allgemeines  zur  Entwicklungsgeschichte  der  Zwischenniere.    Anat.  Anz.,  Bd.  XXV, 

1904,  S.  16. 

Hau,  W.,  Ueber  die  Abstammung  von  Nierensarkomen  aus  versprengten  Nebennierenteilen. 
Dissert.  Bonn,  1896. 

liayer,  Anatomisch-pathologische  Untersuchungen  über  die  Nebennieren.  Schmidts  Jahr- 
buch, Bd.  IV,  1838,  S.  177. 

Regand,  Glandules  ä  secretion  interne  juxta- epididymales  chez  le  lapin.  Compt.  Rend., 
T.  I,  1899,  Ser.  II,  p.  469. 

Renard,  Roux1  Journ.  de  med.,  T.  23,  1765,  p.  118. 

Rieländer,  Das  Paroopheron.    Habilitat.-Schr.  Marburg,  1904. 

Riviera,  Brugnatellis  Giorn.  f.  med.,  T.  I,  p.  27. 

Rokitansky,  Handbuch  pathol.  Anal,  Bd.  III,  1861,  S.  381. 

Rossa,  Ueber  akzessorische  Nebennierengewächse  im  Ligamentum  latum  und  ihre  Be- 
ziehungen zu  den  Cysten  und  Tumoren  des  Ligaments.  Arch.  f.  Gynäkol,  Bd.  LIX,  1898. 


Literatur. 


563 


Rossi,  Dissert.  sisteus  foetus  monströs.  Holmiae  nati  descr.  Jenae  1800. 
Rössle,  Beitrag  zur  Pathologie  der  Nebennieren.  Münch,  med.  Wochenschr.,  1910,  No.  26. 
Roth,  Ein  Fall  von  Addisonscher  Krankheit.  Korresp.-Bl.  Schweizer  Aerzte,  1889,  S.  146. 
Rothschild,  P.,  Arhinencephalia  completa —  eine  neue  Form  der  Arhinencephalie.  Zieglers 

Beitr.,  Bd.  LXXIII,  1925,  S.  65. 
Scheel,  Virch.  Arch.,  Bd.  CXCII,  1908. 

Schmaltz,  Zur  Kasuistik  der  Addisonschen Krankheit.  Dtsch.  med.  Wochenschr.,  1890,  No.  36. 
Schmort,  Zur  Kenntnis  der  akzessorischen  Nebennieren.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  IX,  1891. 
Simmonds,  Nebennierenschrumpfung  bei  Morbus  Addisonii.  Virch.  Arch.,  Bd.  CLXXII, 
1903. 

Sonneberg,  Ein  Fall  von  V  er  Sprengung  von  Nebennierengewebe  in  die  Papillenspitzen  der 
Niere.  Dissert.  München,  1910. 

Souli4,  Recherches  sur  le  developpement  des  capsules  surrenäles.  Journ.  d'anat.  et  phys.,  1903. 

Stecksen,  Befund  von  Adenomknötchen  an  Nebennieren  und  von  akzessorischen  Neben- 
nieren bei  Erwachsenen.  Baumgartens  Jahresberichte,  Bd.  III.   Tübingen  1902. 

—  Zur  Kasuistik  des  Morbus  Addisonii.  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1890,  No.  36,  S.  804. 
Steif ibiss,  TJeber  eine  eigenartige  Degeneration  der  Nebennieren  bei  Addisonscher  Krankheit. 

Virch.  Arch.,  Bd.  CCLXII,  1926,  S.  286. 
Stilling,  Zur  Anatomie  der  Nebenniere.  Virch.  Arch.,  Bd.  CIX,  1887. 

—  Transplantation  von  Nebennierengewebe.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XXXVII,  1905. 
Targett,  Accessor.  adrenal  bodies  in  the  broad  ligament.    Transact.  Obst.  Soc.  London, 

Vol.  XXXIX,  p.  157. 
Thomas,  E,  Centralbl.  f.  Pathol,  Bd.  L,  1911,  S.  283. 

—  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1911,  No.  5. 

—  Centralbl.  f.  Pathol,  Bd.  XLIX,  1910. 

Tiedemann,  Anatomie  der  kopflosen  Mißgeburten.  Landshut  1813. 

Ulrich,  A.,  Anatomische  Untersuchungen  über  ganz  und  partiell  verlagerte  und  akzessorische 

Nebennieren.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  XVIII,  1895,  S.  589. 
Valenti,  G.,  zit.  Poll. 

Veit,  Ein  Beitrag  zur  pathologischen  Anatomie  des  Morbus  Addisonii.  ( Agenesie  der  linken 
Nebenniere.  Verödung  der  Marksubstanz  infolge  Blutung  durch  Venenthrombose  der 
kompensatorisch  hypertrophischen  Nebenniere.)  Virch.  Arch.,  Bd.  CCXXXVIII,  1922. 

du  Vernoy,  J.  G.,  De  glandulis  renalibus  Eustachii.  Comm.  Acad.  Petropol.,  1751,  p.  361. 

—  Animadversiones  variae  .  .  .  ad  novorum  venum  succenturiatorum  illustrationem.  Ibid., 

p.  199. 

Vetter,  Aphorismen  aus  der  pathologischen  Anatomie.  Wien  1803. 
Vogli,  Fluidi  nervei  historia.  Bonn  1720.  p.  36. 

Voigt,  w.,  Angeborenes  Fehlen  beider  Nebennieren?  Centralbl.  f.  Pathol,  Bd.  XL,  1927, 
S.  387. 

W agier,  Blumenbachs  med.  Bibl,  Bd.  3,  S.  629. 

Wallmann,  Ueber  das  akzidentelle  Vorkommen  physiologischer  Gewebe.  Zeitschr.  d.  Gesellsch. 

d.  Aerzte  Wien,  1859,  S.  261. 
Weigert,  C,  Hemicephalie  und  Aplasie  der  Nebennieren.  Virch.  Arch.,  Bd.  C,  1885,  8. 176. 

—  Nachtrag  zu  der  obigen  Mitteilung.  Virch.  Arch.,  Bd.  CHI,  1886,  S.  204. 
Weiler,  Dissert.  Kiel,  1885. 

Weiss,  Zur  Kenntnis  der  von  versprengten  Nebennierenkeimen  ausgehenden  Geschwülste. 

Dissert.  Königsberg,  1898. 
Welm,  Virch.  Arch.,  1884. 

Wiesel,  J.,  Beitrag  zur  Anatomie  und  Entwicklung  der  menschlichen' N ebennieren.  Anat. 
Hefte,  la,  1902. 

—  Akzessorische  Nebennieren  im  Bereich  des  Nebenhodens.  Wien.  klin.  Wochenschr.,  1898, 

No.  18. 

—  Ueber  akzessorische  Nebennieren  am  Nebenhoden  beim  Menschen  und  über  kompensatori- 

sche Hypertrophie  dieser  Organe  bei  der  Ratte.  Sitzungs-Ber.  Akad.  Wien,  Bd.  CVIII, 
Abt.  3,  1899. 

—  Zur  Pathologie  des  chromaffinen  Systems.  Virch.  Arch.,  Bd.  CLXXVI,  1904,  S.  103. 

—  Centralbl  f.  Physiol,  Bd.  XII,  1899,  S.  780. 

—  Ebenda,  Bd.  XV,  1902,  S.  614. 

Whitehead,  R.  H.,  The  histogenesis  of  the  adrenal  in  the  pig.  Americ.  Journ.  of  Anatomy, 

Vol.  II,  1903,  p.  349. 
Winslow,  Mem.  d.  I.  Acad.  d.  Sciences.  Paris  1740.  p.  822. 

Zander,  Ueber  funktionelle  und  genetische  Beziehungen  der  Nebennieren  zu  anderen  Organen, 

speziell  zum  Großhirn.  Zieglers  Beitr.,  Bd.  VII,  1890,  S.  489. 
Zuckerkandl,  E.,  Die  Entwicklung  der  chromaffinen  Organe  und  der  Nebenniere.  Handb. 

d.  Entwicklungsgesch.  des  Menschen  von  Keibel  und  Mall.  Leipzig  1911.  S.  157.' 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 


87 


Kapitel  VII. 


Die  Mißbildungen  der  Epiphyse  des  Gehirns. 

Von  Dr.  H.  Wurm,  Heidelberg. 
Mit  5  Abbildungen  im  Text. 

Zur  Entwicklungsgeschichte. 

Die  Zirbeldrüse  des  Menschen  und  der  höheren  Säugetiere  steht  am  Ende 
einer  wechselvollen  stammesgeschichtlichen  Entwicklung,  deren  Einzel- 
phasen nur  noch  zu  einem  Teil  in  der  Ontogenese  nachweisbar  sind.  In 
ihrer  Stammesgeschichte  weist  die  Zirbel,  das  Pinealorgan  der  vergleichenden 
Anatomie,  enge  Beziehungen  zu  anderen  Bildungen  auf,  mit  denen  sie  nicht 
nur  den  entwicklungsgeschichtlichen  Mutterboden,  das  Zwischenhirndach, 
sondern  zum  Teil  auch  die  phylogenetisch  ursprüngliche  Bedeutung  eines 

primitiven,  lichtempfindlichen  Sinnes- 
organs teilt.  Diese  dorsalen  Zwischen- 
hirnanhänge,  deren  beständigstes  Glied 
in  der  Tierreihe  eben  das  Pineal- 
organ ist,  wurden  von  Studnicka  als 
Parietalorgane  bezeichnet. 

Ihre  Lagebeziehungen  sind,  sche- 
matisch ohne  Berücksichtigung  des 
stammesgeschichtlichen  Gestaltwech- 
sels dargestellt,  die  folgenden  (Fig.  1): 
Im  kaudalen  Abschnitt  des  Zwischen- 
hirndaches,  vor  der  Commissura  post. 
liegend,  das  Pinealorgan,  davor,  ge- 
trennt durch  die  Commissura  habenu- 
larum  die  Anlage  des  Parietalauges 
mit  Ganglion  parietale,  Nervus  parie- 
talis  und  Sinnesorgan,  dann  die  von 
Studnicka  unter  dem  Gesamtnamen 
„Tela  chorioidea  superior"  zusammen- 
gefaßten Aussackungen,  der  Saccus  dorsalis,  auch  Zirbelpolster  (Pulvinar 
epiphyseos  oder  Parencephalon)  genannt,  und  als  das  am  meisten  frontal 
gelegene  Gebilde,  die  Paraphyse  (Selenka),  die  nach  Studnicka  schon 
nicht  mehr  zu  den  eigentlichen  Parietalorganen  gerechnet  werden  kann. 
Die  Anlage  der  aufgezählten  Bildungen  wird  im  allgemeinen  als  eine  un- 
paare  betrachtet  (Studnicka)  doch  werden  vereinzelte  Beobachtungen  für 
die  Annahme  ausgewertet,  daß  Pinealorgan  und  Parietalauge  zusammen 
auf  eine  paarige  Bildung  des  unpaaren  Epiphysenstiels  zurückgeführt 
werden  können,  wie  sie  bei  Petromyzonten  gefunden  worden  ist  (Ent- 


Fig.  1.  Schematische  sa> 
Darstellung  der  Parietal- 
organe nach  0.  Marburg 
(Arb.  a  d.  Neurol.  In- 
stitut Wien,  Bd.  XXIII,  X  V 
1920,  S.  3).  Coh  Com- 
missura habenularum,  Cop  Commissura 
posterior,  Ds  Dorsalsack,  Gp  Ganglion 
parietale,  Np?  Nervus  parietalis?,  PA 
Parietalauge,  Pa  Paraphyse,  ä/Reissner- 
scher  Faden,  Sco  Subcommissuralorgan, 
Z  Zirbeldrüse. 
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wicklung  eines  Pineal-  und  Parapinealorgans  aus  einer  Anlage  [Dendy, 
Kappers,  Runnström]). 

Das  Pinealorgan,  nur  bei  den  niederen  Fischen,  den  Zyklostomen,  zu 
einem  lichtempfindlichen  Sinneswerkzeug  voll  ausdifferenziert,  verliert 
diesen  Charakter  schon  in  der  nächsthöheren  Ordnung  der  Plagiostomen 
und  erleidet  in  der  aufsteigenden  Tierreihe  einen  Funktions Wechsel,  der 
allerdings  nicht  mit  einer  geradlinig  fortschreitenden,  formalen  Umbildung 
einhergeht.  Es  ist  ein  schlauch-  oder  sackförmiges  Hohlorgan,  dessen  Wand, 
entweder  glatt  oder  gefältelt  und  mit  drüsenähnlichen  Ausstülpungen 
versehen,  vielfach  noch  vereinzelte  Sinneszellen  aufweist  und  so  an  die. 
phylogenetisch  ursprüngliche  Bedeutung  eines  photorezeptorisehen  Organs 
erinnert  (Teleostier  und  Amphibien).  Die  Tendenz  zur  Umbildung  des  Hohl- 
organs in  einen  soliden  Körper  läßt  sich  schon  bei  einzelnen  Reptilien  er- 
kennen, sie  beginnt  proximal  und  wird  zuerst  als  Solidierung  des  Stiels 
beobachtet.  Erst  bei  den 
Vögeln  findet  man  neben 
primitiv  sackförmigen  und 
höherdifferenzierten,  folli- 
kulär gebauten  Typen  eine 
vollkommen  solide,  durch 
Bindegewebe  in  Läppchen 
geteilte  Epiphyse.  Bei  den 
Säugern  bleibt  die  solid 
gebaute  Epiphyse  be- 
stehen ,  Rückschläge  in 
phylogenetisch  ältere  For- 
men werden  bei  keiner 
Spezies  beobachtet. 

Ein  vollkommenes 
Fehlen  der  Epiphyse  ist 
festgestellt  bei  den  Kroko- 
dilen (SORENSEN,  VOELTZ- 

kow)  und  unter  den 
Säugern  bei  Halicore  und 
bei  Dasypus  vü1osus(Dex- 
ler,  Kreutzfeldt  und 
Edinger),  bei  anderen  Sirenien  und  Edentaten  ist  sie  nur  rudimentär 
angelegt  (Marburg,  Krabbe). 

Die  Entwicklung  der  Epiphyse  beim  Menschen  und  den  höheren  Säugern 
beginnt  entsprechend  der  Phylogenese  des  Pinealorgans  mit  einer  dorsalen 
Ausstülpung  des  hier  verdickten  Zwischenhirndachs,  deren  erste  Anfänge 
von  Hochstetter  schon  am  Ende  des  ersten  Fetalmonats  (Embryo  8  mm 
Länge)  festgestellt  werden  konnten.  Die  hintere  Wand  der  Ausbuchtung 
behält  zunächst  ihren  Aufbau  aus  einer  einfachen  Lage  zylindrischer  Epen- 
dymzellen,  während  im  Zusammenhang  mit  der  vorderen  Wand  eine  sich  nach 
vorn  entwickelnde  solide  zellige  Anlage  gebildet  wird,  welche  die  Median- 
linie frei  läßt.  Krabbe  hat  darum  eine  vordere,  solide  von  der  hinteren, 
divertikulösen  Anlage  unterschieden;  eine  Auffassung,  deren  Berechtigung 
von  Hochstetter  bestritten  wird. 

Der  hintere  Teil  der  Anlage,  das  ist  die  Hinterwand  der  primären  Aus- 
buchtung, schleppt  in  der  Entwicklung  nach,  erst  im  dritten  Fetalmonat 
setzt  hier  eine  Zellproliferation  ein,  welche  zunächst  zu  einer  Verdickung 
der  Hinterwand  führt  und  dann  im  Lauf  des  vierten  Monats  einen  soliden, 

37* 


Fig.  2.  Zirbelentwicklung,  4x/2  cm  langer  mensch- 
licher Embryo  nach  W.  Berblinger  (Glandula  pinealis 
in  Henke-Lubarsch,  Handb.  d.  spez.  pathol.  Anat., 
Bd.  VIII,  S.  683).  Dp  Diverticulum  pineale,  zh  hinterer 
Abschnitt  der  Zirbelanlage,  zv  vorderer  Abschnitt  der 
Zirbelanlage. 
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auch  den  Scheitel  und  einen  Teil  der  Divertikelvorderwand  umgreifenden 
Zellmantel  entstehen  läßt  (Fig.  2).  Der  ursprünglich  von  der  Vorderwand 
des  Divertikels  aus  entstandene  Teil  der  Pinealanlage  ist  zu  dieser  Zeit 
durch  gefäßführendes  Bindegewebe  von  dem  hinteren  divertikulösen  Teil 
getrennt,  erst  im  fünften  Monat  beginnen  die  beiden  in  Etappen  entstandenen 
Anlageteile  zu  verschmelzen.  In  der  weiteren  Entwicklung  bildet  sich  das 
inzwischen  groß  gewordene  Pinealdivertikel  um  bzw.  zurück,  indem  sich 
sein  Halsteil  an  umschriebener  Stelle  verengert  und  endlich  verschließt, 
so  daß  aus  dem  Divertikel  zwei  Räume  entstehen,  proximal  der  nach  den 
3.  Ventrikel  offene  Recessus  pinealis  und  distal  die  noch  im  Zirbelparenchym 
liegende  Resthöhle,  von  Krabbe  als  Cavum  pineale  bezeichnet.  Dieser 
abgeschlossene  zentrale  Hohlraum  verschwindet  erst  im  8.  oder  9.  Monat 
vollständig. 

In  der  aus  der  Divertikelwand  als  solider  Körper  entstehenden  Zirbel 
konnte  Hochstetter  zu  einer  gewissen  Zeit  (ca.  6.  Monat)  in  das  Divertikel 
sich  öffnende  Drüsenschläuche  beobachten,  welche  später  wieder  ver- 
schwinden. Ihr  Auftreten  könnte  zu  phylogenetisch  älteren  Zirbeltypen 
(follikulärer  Typ  der  Vogelzirbel)  in  eine  gewisse  Beziehung  gesetzt  werden. 

Die  anderen,  der  parietalen  Zwischenhirnregion  angehörenden  Gebilde 
erreichen  bei  den  Eidechsenarten  der  Reptilien  ihre  höchste  Bedeutung 
in  der  Tierreihe.  Hier  entwickelt  sich  aus  einer  vor  dem  Pinealorgan  gele- 
genen Ausstülpung  ein  hochdifferenziertes  Parietalauge,  das  mit  dem 
Zwischenhirn  durch  den  in  das  rechte  oder  linke  Ganglion  habenulae  ein- 
strahlenden Nervus  parietalis  in  Verbindung  bleibt.  Wie  schon  oben  erwähnt, 
gibt  die  vergleichende  Anatomie  und  Entwicklungsgeschichte  Hinweise,  die 
dahin  gehen,  ein  ursprünglich  paarig  angelegtes  Pinealorgan  anzunehmen 
(Pineal-  und  Parapinealorgan  der  Petromyzonten),  deren  einer  Teil  nur 
noch  im  Parietalauge  der  Reptilien  wiedergefunden  wird1).  Rudimente  der 
Parietalaugenanlage  scheinen  auch  noch  bei  den  Säugern  vorzukommen. 
So  sah  Krabbe  bei  einem  Talpaembryo  eine  präpineale  blasige  Bildung, 
welche  er  in  diesem  Sinn  deutet.  Aehnliche  Beobachtungen  wurden  bei 
Embryonen  von  Bos  taurus  (Diaphyse  —  Favaro,  Cutore)  und  von 
Cavia  cobaya  (Präepiphyse  —  Chiarugi)  gemacht. 

Marburg  glaubt,  bei  einer  Antilope  wie  auch  beim  Menschen  —  bei 
Kindern  und  Erwachsenen  —  sogar  Reste  des  Nervus  parietalis  mit  der 
zugehörigen  Ganglienzellgruppe  gefunden  zu  haben,  das  Ganglion  im  lockeren 
Bindegewebe  zwischen  Zirbel  und  Recessus  suprapinealis  liegend,  den  Nerv 
von  da  aus  dorsalwärts  ziehend  und  im  Plexus  chorioideus  verschwindend. 

Bozza  geht  so  weit,  den  vorderen  Teil  der  Epiphysenanlage  beim 
Menschen  als  Homologon  der  Parietalaugenanlage  zu  bezeichnen  —  eine 
mit  den  MARBURGschen  Beobachtungen  nicht  zu  vereinbarende  Hypothese! 

In  Zusammenhang  mit  der  Besprechung  des  Parietalauges  seien  nur 
kurz  die  sogenannten  Nebenparietalorgane  erwähnt.  Dies  sind  bei  einzelnen 
Reptilien  beobachtete  bläschenförmige  Ausstülpungen  oder  Abschnürungen, 
entweder  von  der  Pineal-  oder  der  Parietalaugenanlage  ausgehend,  welche 
bisweilen  eine  dem  Parietalauge  ähnliche  Differenzierung  erreichen. 

Holmdahl  beschrieb  bei  einem  Katzenembryo  ein  vom  Dach  des 
Rautenhirns  ausgehendes  Bläschen,  das  er  als  zirbelähnliches  embryonales 
Organ  bezeichnet  und  als  zu  den  Parietalorganen  gehörig  gedeutet  haben 


1)  Cameron  gelang  es  auch  beim  Hühnchenembryo,  eine  paarige  Teilung  am  Scheitel 
des  Pinealdivertikels  nachzuweisen,  die  im  Lauf  der  Entwicklung  durch  sekundäre  Ver- 
schmelzung wieder  verschwindet. 
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möchte.  Von  den  Nebenparietalorganen  der  Reptilien  ist  bekannt  (Stud- 
nicka),  daß  sie  von  ihrer  Ursprungsstelle  weg  verlagert  werden  können, 
doch  der  Fundort  der  von  Holmdahl  beschriebenen  Bildung  ist  zu  weit 
von  der  Parietalregion  entfernt,  als  daß  sie  mit  einer  gewissen  Wahrscheinlich- 
keit in  diesem  Sinne  gedeutet  werden  könnte. 

Die  beiden  weiteren  zu  den  Parietalorganen  gehörigen  Ausstülpungen 
des  Zwischenhirndaehes,  der  Dorsalsack  und  die  Paraphyse  Selenkas, 
haben  weiter  keine  große  Bedeutung.  Der  Dorsalsack  kann  bei  den  Säugern 
nicht  mehr  als  Pulvinar  epiphyseos  bezeichnet  werden,  da  die  Zirbel  nicht 
wie  bei  den  andern  Wirbeltieren  nach  vorn,  sondern  nach  hinten  geneigt  ist. 
Man  findet  den  Saccus  dorsalis  beim  Säugerembryo  als  Parencephalon, 
das  sich  zum  Recessus  suprapinealis  entwickelt,  wieder.  Auch  eine  als 
Paraphyse  anzusprechende  Ausbuchtung  konnte  Hochstetter  bei  mensch- 
lichen Embryonen  nachweisen. 

Zusammen  mit  den  Parietalorganen  wird  von  Marburg  noch  das  von 
Dendy  entdeckte  sogenannte  Subkommissuralorgan  genannt,  das  ent- 
sprechend seiner  Lage  unter  der  hinteren  Kommissur  am  Dach  des  Aquae- 
ductus Sylvii  schon  zur  Mittelhirnregion  gehört.  Es  ist  ein  in  die  ependymale 
Auskleidung  eingeschalteter  Bezirk  hochzylindrischer  Flimmerepithel-  und 
Becherzellen,  von  dem  aus  der  viel  umstrittene  REissNERSche  Faden  seinen 
Ursprung  nimmt.  Trotz  seines  Vorkommens  bei  allen  Säugern,  auch  beim 
menschlichen  Embryo  (Bauer-  Jockl)  ist  seine  Bedeutung  durchaus  unklar. 

Dasselbe  gilt  von  dem  bei  Säugetieren  und  beim  Menschen  beschriebenen 
„subfornikalen  Organ'1  (Pines),  einem  halbkugeligen,  im  Gebiet  des  Foramen 
Monroi  anzutreffenden  Gebilde,  das  in  die  Tela  chorioidea  des  3.  Ventrikels 
eingeschaltet  und  an  seiner  breiten  dorsalen  Fläche  mit  dem  Corpus  fornicis 
verwachsen  ist.  Es  gehört  dem  oralen  Teil  des  Zwischenhh'ndaches  an  und 
soll  in  seinem  mikroskopischen  Aufbau  Zirbelähnlichkeit  besitzen  (helle  und 
dunkle  Gliazellen,  protoplasmareiche  Parenchymzellen). 

Aplasie. 

Ein  völliges  Fehlen  der  Zirbel  bei  angelegtem  Zwischerihirn  ist  so  selten, 
daß  manche  Autoren  (Krabbe,  Berblinger)  derartigen  Mangelbefunden 
mit  äußerster  Skepsis  gegenüberstehen,  ja  sie  sogar  für  Täuschungen  erklären. 
Eine  gewisse  Vorsicht  scheint  berechtigt  gegenüber  einer  von  Möller  (1890) 
nur  beiläufig,  ohne  Schilderung  von  Einzelheiten  erwähnten  Beobachtung 
von  Zirbelmangel  bei  einem  menschlichen  Gehirn.  Immerhin  möchten  wir 
nicht  so  weit  gehen,  hier  eine  grobe,  durch  Präparationsfehler  entstandene 
Fehlbeurteilung  anzunehmen;  diese  kurze  Mitteilung  findet  sich  nämlich 
im  Zusammenhang  mit  einer  recht  eingehenden  und  zuverlässig  erschei- 
nenden Beschreibung  einer  Zirbelaplasie  bei  einem  Schimpansen  —  Fehlen 
von  Zirbel  und  Zirbelstiel,  Habenulae  (bei  Möller  Pedunculi  epiphyseos 
genannt)  als  kaudalwärts  frei  endigende,  spitz  zulaufende  Zipfel  vorgefunden. 
Commissura  habenularum  vorhanden,  Trigona  habenulae  nur  schwach 
entwickelt  — . 

Ein  weiterer  Fall  ist  von  Zandren  mitgeteilt:  Felden  der  Zirbel  bei 
einem  161/2jährigen  Jungen  mit  genital  bedingtem  Infantüismus  (Zurück- 
bleiben in  der  Entwicklung  vom  10.  Lebensjahre  ab),  Hoden  hypoplastisch, 
ihr  Entwicklungszustand  etwa  dem  1.  bis  2.  Lebensjahr  entsprechend,  übrige 
Blutdrüsen  normal.  Zirbelgegend  und  angrenzende  Partien  wurden  von  dem 
Autor  zusammen  mit  Holmgren  in  Serien  untersucht,  dabei  konnten  pineale 
Elemente,  pathologische  Veränderungen  oder  Artefakte  nicht  festgestellt 
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werden.  Es  ist  daher  nicht  ohne  weiteres  angängig,  die  Richtigkeit  der 
ZANDRENsehen  Beobachtung  von  Zirbelaplasie  in  Zweifel  zu  ziehen. 

Nur  nebenbei  soll  erwähnt  werden,  daß  Zandren  auf  Grund  dieses  Falles  Rück- 
schlüsse auf  die  funktionellen  Beziehungen  zwischen  Zirbel  und  Genitale  gezogen  hat, 
welche  der  von  den  meisten  Autoren  vertretenen  Annahme  eines  die  Keimdrüsenent- 
wicklung  zügelnden  Zirbeleinflusses  widersprechen.  Berblinger  ist  diesem  Schluß  mit  der 
einleuchtenden  Erklärung  entgegengetreten,  daß  in  dem  ZANDRENsehen  Fall  eine  von  dem 
Ausfall  der  Zirbelfunktion  unabhängige,  primäre  Unterentwicklung  der  Hoden  vorgelegen 
haben  müsse. 

Das  Fehlen  der  Zirbel  bei  zwei  einjährigen  Kindern  mit  angeborenem 
Hydrocephalus  internus,  von  Walter  mitgeteilt,  kann  kaum  als  primäre 
Aplasie  aufgefaßt  werden.  Eine  durch  die  intraventrikuläre  Drucksteigerung 
bedingte  Druckatrophie  des  fertig  ausgebildeten  Organs  bis  zu  einem  völligen 
Schwund  möchten  wir  allerdings  auch  nicht  für  wahrscheinlich  halten,  da 
angeborene  Hydrocephali  mit  wohlgebildeter  Zirbel  ja  keine  Seltenheit 
sind.  Dagegen  erscheint  uns  die  Annahme  naheliegend,  daß  eine  schon  zur 
Zeit  vor  dem  Verschluß  des  Zirbelhalses  einsetzende  Behinderung  der  Liquor- 
zirkulation  sehr  wohl  geeignet  wäre,  durch  ungehemmte  Fortpflanzung  des 
erhöhten  Druckes  auf  das  Cavum  pineale  die  Zirbelentwicklung  zu  stören, 
bzw.  schon  angelegtes  Material  zum  Schwund  zu  bringen.  Je  früher  der 
Beginn  der  hydrozephalen  Drucksteigerung,  desto  vollständiger  müßte  die 
Entwicklungshemmung  ausfallen.  (Der  jüngste  Hydrocephalus  bei  einem 
Fötus  im  Alter  von  6  Wochen;  Rudolphi,  zitiert  nach  Ernst.) 

Hypoplasie. 

Eine  einfache  Zirbelhypoplasie,  frei  von  degenerativen  und  sklero- 
tischen Veränderungen  beschrieben  Askanaz  y  und  Brack  bei  einer  23jährigen 
mikrozephalen,  mikrogyren  Idiotin,  die  im  Alter  von  9  Jahren  eine  vorzeitige 
Geschlechtsreife  erreicht  hatte.  Das  Gewicht  der  Zirbel  betrug  0,04  g 
(mittleres  Gewicht  nach  Uemura  und  Berblinger  0,157  g).  Von  den 
Autoren  wird  die  Hypoplasie  der  Zirbel  als  Teilerscheinung  der  zerebralen 
Unterentwicklung  aufgefaßt. 

Hyperplasie. 

Fälle  sicherer  primärer  Zirbelhyperplasie  finden  sich  in  der  Literatur 
nicht.  Die  Bezeichnung  Hyperplasie  ist  in  weiterem  Sinn  auf  Zirbeln  mit  den 
verschiedensten  Veränderungen  angewendet  worden,  eben  nur  um  eine 
dabei  vorhandene  Vergrößerung  zu  benennen.  (Cystenzirbeln,  sklerotische 
Hypertrophien;  nach  Berblinger  sind  auch  Adenome  als  Hyperplasien 
beschrieben.) 

Cystenbildung. 

Cysten  in  der  Ein-  und  Mehrzahl  sind  ein  so  häufiger  Befund  in  der 
Zirbel,  daß  Krabbe  ihr  Vorkommen,  soweit  es  nicht  mit  einer  abnormen 
Vergrößerung  des  Organs  verbunden  ist,  noch  in  die  normale  Morphologie 
der  Zirbel  einrechnet.  Meist  besteht  die  Cystenwand  aus  faseriger  Glia, 
seltener  —  nach  Krabbe  nur  im  jugendlichen  Alter,  nach  Berblinger  auch 
bei  Erwachsenen  —  sind  die  Hohlräume  von  Parenchym  umgeben  (Fig.  3  u.  4). 
Marburg  wie  auch  Lavastine  fanden  in  einzelnen  Fällen  auch  eine  epen- 
dymale  Auskleidung.  Der  Inhalt  besteht  aus  einer  geleeartigen,  homogenen 
Masse,  in  der  gewöhnlich  einzelne,  abgestoßene,  protoplasmareiche  Zellen 
verschiedener  Gestalt  liegen. 


Cystenbildung. 
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Die  Frage  nach  der  Entstehungsweise  der  Cysten  wird  von  den  Autoren 
verschieden  beantwortet.  Fast  allgemein  wird  zwar  anerkannt,  daß  es  eine 


Fig.  3.    Zirbelcyste,  im  Parenchym  gelegen.    45jährige  Frau  (Mikrophotogramm). 


Fig.  4.  Zirbelcyste,  mit  gliöser  Wand.  öOjähriger  Mann  (Mikrophotogramm).  Z  Cysten- 

hohlraum,  G  faserige  Glia. 

dysontogenetische  Cystenbildung  aus  Abschnürungen  des  Cavum  pineale 
gibt,  aber  die  einen  (Krabbe,  Askanazy)  halten  diese  Genese  für  die  Regel, 
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die  anderen  (Marburg,  auch  Schlesinger)  möchten  sie  nur  bei  ependymal 
ausgekleideten  Cysten  für  bewiesen  annehmen  und  alle  rein  gliös-faserig 
begrenzten  Hohlräume  für  Pseudocysten  erklären,  welche  durch  Erweichung 
und  Verflüssigung  gliöser  Plaques  entstanden  sein  sollen.  Lavastine  hält 
es  im  Gegensatz  zu  allen  anderen  Autoren  auch  für  möglich,  daß  aus  dem 
Grund  des  Recessus  pinealis  durch  Ependymeinstülpung  in  Richtung  der 
Zirbelbasis  Cysten  gebildet  werden  können. 

Krabbe  und  Berblinger  erkennen  das  Vorhandensein  einer  Ependym- 
auskleidung  als  Kriterium  für  die  Natur  der  Cysten  nicht  an,  und  das  nicht 
nur  aus  dem  Grund,  weil  sie  ependymale  Hohlräume  selbst  nie  beobachtet 
haben.  Das  Ependym  am  Boden  des  Pinealdivertikels  unterscheidet  sich 
nach  den  KRABBEschen  Untersuchungen  schon  im  6.  Fötalmonat  deutlich 
von  den  Ependymzellen  am  Dach  des  3.  Ventrikels,  von  den  Parenchym- 
zellen  der  Zirbelanlage  aber  nur  durch  seine  regelmäßigere  Anordnung. 
Der  Autor  nimmt  demnach  an,  daß  die  von  ihm  schon  bei  Kindern  in  den 
ersten  Lebensmonaten  gefundenen,  von  Parenchymzellen  begrenzten  Hohl- 
räume dem  Scheitelteil  des  Pinealdivertikels  entsprechen,  mit  dem  sie  meist 
auch  ihre  Lage  innerhalb  der  Zirbel  gemeinsam  haben.  Das  Aussehen  dieser 
Höhlen  verändert  sich  später.  Oft  schon  im  2.  Lebensjahr  setzt  an  der  inneren 
Oberfläche  eine  gliöse  Faserbildung  ein,  welche  mit  zunehmendem  Lebens- 
alter eine  immer  dicker  werdende  Gliaschicht  entstehen  läßt,  so  daß  sich  der 
ursprünglich  im  Parenchym  gelegene  Hohlraum  in  eine  Cyste  mit  gliöser 
Wand  umbildet.  Von  Pseudocysten  sind  die  echten  Cysten  dann  nicht 
mehr  zu  unterscheiden,  zumal  sich  auch  bei  diesen  an  der  inneren  Oberfläche 
der  gliösen  Wand  degenerative  Veränderungen  einstellen.  Auf  der  Beobach- 
tung fußend,  daß  man  mit  zunehmendem  Alter  immer  kleinere  Cysten 
und  dickere  Gliawälle  sieht,  dünkt  es  Krabbe  nicht  unwahrscheinlich, 
daß  die  Cystenhohlräume  mit  der  Zeit  durch  gliöse  Wucherungen  zuge- 
schmolzen werden  und  sich  so  in  die  Gliaplaques  der  Erwachsenenzirbel 
umwandeln  können.  Der  Autor  glaubt  also,  daß  die  Mehrzahl  der  Glia- 
plaques aus  Cysten  hervorgegangen  ist,  während  Marburg  umgekehrt 
aus  ihnen  alle  gliöswandigen  Zirbelcysten  durch  Erweichung  der  Glia  ent- 
stehen lassen  will.  Damit  tritt  Krabbe,  wie  auch  Askanazy  und  Berb- 
linger aufs  schärfste  der  MARBURGschen  Anschauung  entgegen,  daß  die 
Cysten  der  Zirbel  das  Zeichen  einer  mit  Gliose  und  sekundärer  Erweichung 
einhergehenden  physiologischen  Organinvolution  seien. 

Zweifellos  kommen  in  der  Zirbel,  besonders  in  der  gliareichen  Basis, 
auch  Erweichungscysten  vor  (Marburg,  Lavastine,  Berblinger),  aber 
auf  Grund  der  eingehenden  Untersuchungen  Krabbes  läßt  sich  kaum  be- 
streiten, daß  sie  an  Häufigkeit  gegenüber  den  Zirbelcysten  dysontogene- 
tischer  Herkunft  weit  zurücktreten. 

Endlich  könnte  das  häufigere  Vorkommen  von  Blutpigment  in  der 
Cystenwand  als  Hinweis  auf  die  Möglichkeit  einer  apoplektrischen  Cysten- 
genese  angesehen  werden,  es  ist  aber  nach  Berblinger  darauf  zurückzu- 
führen, daß  in  der  innersten,  in  Erweichung  begriffenen,  gliösen  Wandzone 
leicht  kleine  Rhexisblutungen,  vergleichbar  den  Blutungen  in  erweichenden 
Gliomen,  auftreten  können. 

Wie  schon  erwähnt,  sind  die  am  häufigsten  beobachteten  Cysten  so 
klein,  daß  Krabbe  ihr  Vorkommen  nicht  eigentlich  als  pathologischen  Be- 
fund werten  will.  Ihre  Wachstumstendenz,  wenn  überhaupt  eine  vorhanden 
war,  erlischt  wohl  meist  schon  sehr  frühzeitig.  Viel  seltener  erreichen  sie 
Ausmaße,  welche  eine  erhebliche  Vergrößerung  der  Zirbel  bedingen,  oder 
gar  durch  Verdrängung  der  Nachbarschaft  Tumorsymptome  hervorrufen. 
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Ueber  die  Art  des  Wachstums  solcher  Cysten  ist  nichts  Sicheres  be- 
kannt. Ihre  Wandverhältnisse  sind  dieselben,  wie  oben  geschildert,  nur 
erscheint  nach  den  wenigen  vorhandenen  Beschreibungen,  bzw.  Abbildungen 
(Campbell,  Stanton,  Berblinger,  Nassetti)  die  Wandinnenfläche  neben 
gliösen  Partien  immer  auch  Strecken  aufzuweisen,  in  welchen  Pinealzellen 
die  innere  Begrenzung  bilden.  Campbell  erwähnt  in  einem  Fall  den  Befund 
von  abgeplatteten,  also  ependymähnlichen  Zellen  als  Innenauskleidung, 
ohne  indes  eine  genauere  Kennzeichnung  zu  vermitteln.  Berblinger 
weist  auch  darauf  hin,  daß  möglicherweise  ein  vorhandener  ependymaler 
Wandbelag  analog  den  Verhältnissen  bei  der  Hydromyelie  später  wieder 
verlorengeht.  Man  kann  wohl  auf  Grund  der  Befunde  den  Schluß  ziehen, 
daß  ein  aktives  Wachstum  der  Cystenwand  nach  Art  epithelialer,  cystischer 
Geschwülste  kaum  in  Frage  kommt.  Vermutlich  liegen  die  Dinge  so,  daß 
eine  Liquorsekretion  in  den  Cystenhohlraum  hinein  stattfindet  und  die 
Größenzunahme  der  Quantität  und  dem  Druck  der  Sekretion  entspricht. 
Mit  dieser  Annahme  stimmt  ja  auch  die  Tatsache  überein,  daß  der  Inhalt 
der  größeren  Cysten  dünnflüssiger,  liquorähnlicher  ist;  die  ViRCHOwsche 
Bezeichnung  Hydrops  cysticus  glandulae  pinealis  trägt  dem  Rechnung. 

Die  Berichte  über  den  Befund  größerer  Zirbelcysten  sind  folgende: 
Garrod:  lßjähriger  Junge,  erbsengroße  Cyste  mit  glatter,  gelblich  ver- 
färbter  Wand,  keine  mikroskopische  Untersuchung.  Rüssel:  1)  2.3jähriger 
Mann,  Cyste  von  1,5  cm  Durchmesser,  Wand  zum  Teil  durchscheinend  dünn, 
keine  mikroskopische  Untersuchung.  2)  Museunispräparat:  Umwandlung 
der  Zirbel  in  eine  Cyste  von  8  mm  Durchmesser,  keine  mikroskopische 
Untersuchung.  Campbell:  33jährige  Frau,  zentrale  Cyste  von  8  mm  Durch- 
messer mit  dicker  Wand.  Reichliche  Pigmentablagerung  in  der  innersten 
Wandschicht  veranlaßt  den  Autor  zu  der  unbegründeten  Annahme,  es 
handle  sich  um  die  Melaninpigmentierung  einer  rudimentären  Parietalaugen- 
blase.  Ependymähnliche  Wandauskleidung.  Näheres  siehe  oben.  Stanton: 
26jähriger  Mann,  Zirbel  durch  größere  und  kleinere  Cysten  in  ein  Gebilde 
von  1,5  cm  Durchmesser  umgewandelt.  Cystenwand  teils  von  Glia,  teils 
von  Pinealzellen  gebildet.  Nassetti:  47jährige  Frau,  Zirbel  von  der  Größe 
einer  kleinen  Welschnuß,  zentrale  Cyste  mit  ca.  5  ccm  klarer  Flüssigkeit  ge- 
füllt, Begrenzung  der  Cyste  von  Parenchym  gebildet. 

Ueber  klinische  Erscheinungen  wird  in  nachstehenden  Fällen  berichtet: 
Nieden:  35jährige  Frau,  wallnußgroße  Zirbel,  20 — 25  Cysten,  die  mit  klarer 
Flüssigkeit  gefüllt  und  mit  „serösen  Membranen"  ausgekleidet  sind.  Keine 
histologische  Untersuchung  (1879).  Klinisch:  einseitige  Trochlearislähmung. 
Kopfschmerzen.  Neumann:  Fall  1.  Hydrops  cysticus  ohne  Zirbelreste. 
Daneben  Neurogliom  des  Aquädukts.  Durch  welche  der  beiden  Verände- 
rungen die  klinischen  Tumorsymptome  ausgelöst  worden  sind,  ist  unklar. 
Joukowsky:  6  Tage  altes,  weibliches  Kind.  Hydrocephalus  mit  hoch- 
gradiger Druckatrophie  des  Gehirns  ohne  merkbare  Auftreibung  des  Cra- 
niums.  Zirbel  von  der  Größe  einer  dicken  Mandel  („grosse  amande"),  in  eine 
Cyste  umgewandelt,  die  ca.  20  ccm  (sie!)  einer  klaren  Flüssigkeit  enthalten 
haben  soll.  Aquädukt  durch  Druck  der  cystischen  Zirbel  komprimiert, 
damit  Entstehung  des  Hydrocephalus  erklärt.  Keine  histologische  Unter- 
suchung. Klinisch  Pupillen-  und  Augenmuskelstörung  neben  allgemeineren, 
wohl  auf  den  Hydrocephalus  zu  beziehenden  Symptomen. 

Nicht  ganz  sicher  hierher  gehörig  erscheinen  uns  Fälle,  die  von  Bouchut 
und  von  Schmieden  berichtet  worden  sind. 

Bouchut  (1872):  2  Jahre  altes,  weibliches  Kind.  Hydrocephalus. 
Dritter  Ventrikel  von  einer  dünnwandigen  Cyste  erfüllt,  welche  klare  Flüssig- 


572 


Kapitel  VII. 


keit  enthält  und  den  Eingang  zum  Aquädukt  verschließt.  Da  die  Cyste 
überall  von  der  Ventrikelwand  ablösbar  ist,  und  die  Zirbel  fehlt,  wird  ein 
Hydrops  cysticus  glandulae  pinealis  angenommen.  Die  vorhandenen  kli- 
nischen Symptome  sind  auf  den  Hydrocephalus  zurückzuführen.  Schmieden: 
Fall  32,  21jähriger  Mann:  ,,Ueber  den  Vierhügeln,  offenbar  der  Zirbel- 
drüse angehörig"  gelatinöser  Tumor,  der  beim  Durchschneiden  nur  wenig 
klare  Flüssigkeit  entleert.  Die  Schnittfläche  des  Tumors  durchscheinend. 
Da  nicht  erwähnt  ist,  ob  es  sich  um  gelatinösen  Inhalt  in  einem  Sack,  oder 
um  gallertiges  Gewebe  handelt,  ist  die  Cystennatur  des  Tumors  zweifelhaft. 


Gewebsmißbildungen,  Mischgeschwülste. 

Wir  halten  uns  für  berechtigt,  das  in  der  Literatur  berichtete  Vor- 
kommen von  quergestreiften  Muskelfasern  im  Zirbelgewebe  als  Gewebs- 
mißbildung  zu  bezeichnen.  Nicolas  teilte  zuerst  der- 
artige Befunde  mit;  sie  waren  von  seiner  Schülerin 
Dimitrowa  in  Zirbeln  von  Bos  taurus  erhoben  worden. 
Die  Autoren  beschrieben  typische  quergestreifte  Muskel- 
fasern, spindelförmiger  oder  zylindrischer  Gestalt,  4 — 6  fj. 
breit  und  bis  zu  100  [x  lang.  Ihre  Struktur  ist  in  der 
Regel  die  jugendlicher  Muskelfasern  mit  plasmatischer 
Achse,  peripher  gelagerten  Myofibrillen  und  zentralen 
Kernen  (Fig.  5).  Ihre  Hauptfundstätte  ist  der  Zirbel- 
scheitel, wo  sie  sowohl  an  der  Oberfläche,  als  auch 
in  der  Tiefe  des  Organs,  im  Bindegewebe,  wie  auch 
isoliert  im  Parenchym  liegend  angetroffen  werden 
können.  Dieselbe  Beobachtung  machte  Pappenheimer 
in  einem  vom  Menschen  stammenden  Zirbelgliom,  das 
der  Beschreibung  nach  keinesfalls  als  teratoide  Ge- 
schwulst aufgefaßt  werden  kann.  Businco  bemerkt 
gelegentlich  desselben  Befundes  in  einem  cystischen 
Zirbelgliom,  daß  quergestreifte  Muskelfasern  in  der 
Zirbel  beim  Rind  konstant  und  beim  Menschen  nicht 
selten  (,,non  raro")  vorkommen.  Maßgebliche  Zirbel- 
kenner wie  Krabbe  und  Berblinger  glauben  nicht, 
daß  es  sich  um  einen  häufigen  Befund  handeln  kann, 
da  die  Autoren  selbst  nie  etwas  Derartiges  in  mensch- 
lichen Zirbeln  gesehen  haben. 

Das  merkwürdige  Vorkommen  von  quergestreiften 
Muskelfasern  in  der  Zirbel  führt  Krabbe  auf  Ver- 
sprengungen  von  Integument  und  Galea,  womit  wohl  Bestandteile  des 
Musculus  epicranius  gemeint  sind,  zurück,  eine  Ansicht,  die  auch  Berb- 
linger für  wahrscheinlich  hält.  Da  von  anderen  Gehirnteilen  solche  Fremd- 
gewebseinlagerungen  nicht  bekannt  sind,  läßt  sich  vermuten,  daß  eben 
die  Pinealregion,  die  in  ihrer  Stammesgeschichte  (Parietalauge)  so  enge 
Beziehungen  zu  der  äußeren  Schädelumhüllung  aufweist,  eine  phylo- 
genetische Disposition  zu  Gewebsverlagerungen  besitzt,  vergleichbar  der 
ontogenetischen  Disposition  fissuraler  Regionen  zu  geweblichen  Störungen 
(z.  B.  Gesichtsspalten).  Die  Beschränkung  der  Muskelfaserbefunde  bei 
Rindern  auf  den  distalen  Zirbelteil,  ist  in  dem  Zusammenhang  wohl  auch 
von  Bedeutung. 

Diese  Betrachtungen  leiten  über  zu  der  Frage,  ob  nicht  auch  das  relativ 
häufige  Vorkommen  von  Mischgeschwülsten  in  der  Zirbel  durch  die  be- 


Fig.  5.  Querge- 
streifte Muskelfasern 
in  der  Epiphyse  von 
Bos  taurus  nach  Di- 
mitrowa (Nevraxe, 
Bd.  XI,  1901). 
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sonderen  örtlichen  Verhältnisse  eine  Erklärung  finden  könnte.  Marburg 
sieht  in  der  Parietalaugenanlage  (siehe  Einl.  Parietalrudimente  beim 
Menschen)  den  Ausgangspunkt  der  Zirbelteratome  und  begründet  diese 
Meinung  damit,  daß  die  meisten  derartigen  Geschwülste  sich  nach  vorn 
entwickeln.  Diese,  durchaus  nicht  immer  beobachtete,  lokalisatorische 
Eigentümlichkeit  läßt  aber  auch  eine  andere  Deutung  zu.  So  meint  Gutzeit, 
daß  die  Zirbel  infolge  abnormer  Belastung  durch  den  Geschwulstkeim  in 
ihrer  ursprünglich  nach  vorn  gerichteten  Lage  festgehalten  würde. 

Komplizierte  Zirbelteratome,  vor  allem  Tridermome,  können  ja  nicht  von 
solch  differenzierten  Keimen  wie  der  Parietalaugenanlage  hergeleitet  werden, 
aber  entsprechend  dem  oben  Gesagten,  möchten  wir  doch  annehmen,  daß 
das  Auftreten  einfacherer  Mischgeschwülste  mit  ausschließlich  ekto-  und 
mesodermalen  Bestandteilen  in  Keimverlagerungen  begründet  ist,  deren 
Vorkommen  im  Lichte  der  stammesgeschichtlichen  Vergangenheit  der 
Pinealregion  verständlich  erscheint. 
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I.  Einleitung. 


Die  Störungen  im  Entwicklungsgeschehen  der  Schilddrüse  zeigen  in 
ihren  Auswirkungen  ganz  besonders  fließende  Uebergänge  von  der  Varietät 
zur  eigentlichen  Fehlbildung,  so  daß  eine  scharfe  Grenze  zwischen  beiden 
vielfach  nicht  gezogen  werden  kann.  Das  Wesen  jener  Vorkommnisse  ist 
nur  bei  Kenntnis  des  entwicklungsgeschichtlichen  Werdeganges  der  Schild- 
drüse verständlich;  weiterhin  eröffnet  die  vergleichend-anatomische  Be- 
trachtungsweise der  Schilddrüse  und  ihrer  Entwicklung  manchen  inter- 
essanten Ausblick  auf  die  Entwicklungsstörungen  jenes  Organs.  Entwick- 
lung und  vergleichende  Anatomie  wurden  daher  in  den  ersten  Kapiteln 
besprochen. 

Zahlreiche  Fehlbildungen  der  Schilddrüse  und  ihres  Entwicklungs- 
bereiches erheischen  ein  Interesse  der  praktischen  Medizin  und  bieten  oft 
diagnostische  Ueberraschungen.  Namentlich  geschwulstartige  Bildungen, 
Cysten  und  Fisteln  in  der  Mund-  und  Halsregion  kommen  hier  in  Frage. 
Diese  Vorkommnisse  wurden  daher  —  soweit  es  angezeigt  erschien  —  auch 
von  differentialdiagnostischen  Gesichtspunkten  aus  beleuchtet. 

Es  ergab  sich  von  selbst,  daß  die  Entwicklungsstörungen  der  mensch- 
lichen Schilddrüse  in  den  Vordergrund  gerückt  wurden,  da  unsere  Kennt- 
nisse auf  diesem  Gebiete  am  umfangreichsten  sind. 

Die  Pathologie  der  Schilddrüse  einschließlich  ihrer  Entwicklungs- 
störungen fand  vor  7  Jahren  bereits  aus  der  Feder  des  besten  Kenners  der 
Schilddrüsenpathologie,  C.  Wegelin,  in  dem  Handbuch  der  speziellen 
pathologischen  Anatomie  und  Histologie,  herausgegeben  von  Henke - 
Lubarsch,  eine  eingehende,  vollendete  Bearbeitung.  Es  ließ  sich  daher 
nicht  umgehen,  diese  meine  Ausführungen  in  vieler  Beziehung  auf  Wegelin 
zu  stützen. 

Auch  sei  darauf  hingewiesen,  daß  in  einem  Anhang  von  Schwalbes 
Morphologie  der  Mißbildungen  G.  Herxheimer  im  Jahre  1913  bei  der 
Bearbeitung  der  Gewebsmißbildungen  auch  auf  die  Schilddrüse  kurz  Be- 
zug genommen  hat. 


II.  Entwicklung  der  Schilddrüse. 

Historisches.  Huschke  (1827)  ließ  die  Schüddrüse  des  Hühnchens  aus  der 
Gallertsubstanz  des  ersten  Kiemenbogens  entstehen ;  gegen  diese  Auffassung  wandte  sich 
Rathke  (1)  (1828),  der  die  Schüddrüse  bei  Schweineembryonen  aus  der  Luftröhre  her- 
leitete [Rathke  (2)].  Auch  Arnold  (1831)  meinte  an  Hand  von  Beobachtungen  an 
Embryonen  von  Mensch  und  Kalb,  daß  die  Schilddrüse  aus  der  Trachea  herauswachse. 
Erst  Remak  (1855)  erblickte  beim  Hühnchen  die  erste  Anlage  der  Glandula  thyreoidea 
in  einer  epithelialen  Ausstülpimg  der  vorderen  Schlundwand.  Diese  Entstehungsweise 
wurde  weiterhin  von  Götte  für  das  Hühnchen  (1867)  und  für  Bombinator  (1875)  be- 
stätigt. Durch  Wilhelm  Müller  (1871)  und  Wölfler  (1)  (1880)  fand  die  Entwicklung 
der  Schilddrüse  dann  zunächst  eine  eingehende  Bearbeitung.  Sorgfältigste  Unter- 
suchungen bei  menschlichen  Embryonen  bis  5  mm  größter  Länge  stammen  von 
Grosser  (2)  (1911). 

Die  Schilddrüse,  phylogenetisch  sehr  wahrscheinlich  älter  als  der 
Kiemenapparat  [Maurer  (2)],  gehört  zu  den  am  frühesten  sich  entwickeln- 
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den  Organen  des  Embryo.  Ihre  Anlage,  deutlich  bei  einer  2,19  mm  langen 
menschlichen  Frucht  mit  7  Urwirbelpaaren  kenntlich  (Payne),  wurde  bereits 
bei  einem  1,73  mm  langen  Embryo  (Robert  Meyer,  Nr.  335),  ja  schon 
bei  einem  1,38  mm  langen  Embryo  (Kroemer-Pfannenstiel  N.  T.  Nr.  3) 
gesehen.  Sie  erscheint  ziemlich  gleichzeitig  mit  der  1.  Schlundtasche  oder 
nur  wenig  später  [Grosser  (1)].  1.  Schlundtasche  und  Schilddrüsenanlage 
beginnen  sich  kurz  nach  Entstehung  der  vorderen  Darmbucht  oder  gleich- 
zeitig mit  ihr  zu  bilden.  Die  1.  Schlundtasche  erreicht  das  Ektoderm  bei 
der  Ausbildung  von  etwa  10  Urwirbeln ;  die  erste  Anlage  der  Schilddrüse 
ist  schon  vor  Anlagerung  der  1.  Schlundtasche  an  das  Ektoderm  bemerk- 
bar [Grosser  (1)]. 

Die  Schilddrüsenanlage  entwickelt  sich  als  eine  unpaare  und  median 
gelegene  Ausstülpung  des  Entoderms  in  der  kranialen  Partie  des 
Vorderarms  (der  späteren  Area  mesobranchialis  [His  (1)]),  ventral  an  der 
Grenze  zwischen  den  Unterkieferfortsätzen  des  1.  und  dem  ventralen  End- 
stück des  2.  Kiemenbogens  (Fischel).  Etwas  später  entsteht  an  dieser 
Stelle  durch  Wucherung  des  Mesoderms  der  unpaare  mittlere  Zungenwulst, 
das  Tuberculum  mediale  (Tuberculum  impar).  Die  thyreoideale  Epithel- 
einsenkung liegt  zunächst  auf  der  Kuppe  dieses  Höckerchens;  später  ver- 
schiebt sich  die  Anheftungsstelle  ihres  Stieles  in  die  hintere  Grenzrinne 
des  Tuberculum  mediale  [Grosser  (1,  2)]. 

Bei  der  Beobachtung  Ingalls  (Embryo  von  4,9  mm  Länge)  lag  jener  Ursprungs- 
ort der  Epitheleinsenkung  als  kleine  Oeffnung  in  der  Mittellinie  gleich  aboralwärts  von 
dem  Tuberculum  mediale.  Nach  Kallius  (2)  bestehe*  keine  besonderen  Beziehungen 
der  Schilddrüsenanlage  zum  Tuberculum  mediale.  Von  einem  eigenen  Tuberculum 
thyreoideum,  wie  es  Kallius  (1)  beim  Kam'nchen  beschreibt,  ist  beim  Menschen  nichts 
zu  sehen  Grosser  (2)]. 

Seitlich  entwickeln  sich  aus  den  Unterkieferfortsätzen  die  lateralen 
Zungenwülste,  Tubercula  lingualia  lateralia,  während  sich  hinter 
der  Schilddrüsenanlage  die  ventralen  Enden  der  2.  Kiemenbögen  in  einem 
medialen  Wulst,  der  Copula,  zusammenschließen,  so  daß  die  Aussprossungs- 
stelle  der  Schilddrüsenanlage  nunmehr  vor  die  Copula  und  hinter  das 
Tuberculum  mediale  zu  liegen  kommt. 

An  der  Bildung  der  Zunge  beteiligt  sich  das  Tuberculum  mediale  mit  einem  kleinen 
keilförmigen  Stück,  dessen  Basis  vor  dem  Foramen  coecum  liegt;  die  Tubercula  lateralia 
bilden  die  Hauptmasse  des  Zungenkörpers  bis  zu  den  Papillae  vallatae;  die  Copula  läßt 
den  Zungengrund  entstehen,  an  dessen  Bildung  sich  auch  die  Endstücke  des  3.  Kiemen- 
bogens beteiligen.  Der  Ort  der  ersten  Schilddrüsenanlage  ist  an  der  fertig  gebildeten 
Zunge  median  am  vorderen  Ende  des  Zungengrundes,  hinter  der  Spitze  des  Dreiecks, 
welches  die  Papillae  vallatae  bilden,  durch  das  in  der  Regel  vorhandene  Foramen  coecum 
kenntlich. 

Wie  Norris  (2)  zeigte,  kann  der  in  der  Tiefe  wuchernde  Epithelballen, 
welcher  die  Schilddrüsenanlage  darstellt,  in  seiner  Form  variieren  und  sich 
in  einer  birnförmig  bis  kugeligen,  mit  dem  Pharynx  zusammenhängenden 
Knospe  darbieten,  die  durch  einen  kurzen  soliden  Halsteil  oder  durch  einen 
längeren  hohlen  Stiel  mit  dem  Pharynxboden  zusammenhängt.  Ander- 
seits (seltener)  kann  sich  die  Anlage  bereits  als  deutlich  zweilappiges  Gebilde 
darbieten,  welches  durch  zwei  hohle,  alsbald  miteinander  verschmelzende 
Stiele  mit  dem  Ursprungsfeld  verbunden  wird. 

Nach  Grosser  (1,  2)  ist  die  Schilddrüsenanlage  zunächst  ein  gestieltes 
Bläschen  [Grosser  (1,  2)  führt  hier  den  Embryo  Robert  Meyer  Nr.  300 
(N.  T.  Nr.  7)  an]  und  verliert  ihr  Lumen  mit  der  Unterbrechung  ihres 
Stieles,  welche  in  der  Regel  bei  etwa  7  mm  langen  Embryonen  stattzufinden 
pflegt.  Auch  nach  Soulie  und  Verdun  sowie  nach  Rabl  ist  die  Anlage 
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beim  Menschen  zunächst  hohl.  Wegelin  dagegen,  der  sich  im  wesentlichen 
auf  die  Befunde  von  Norris  stützt,  betont,  daß  die  Schilddrüse  beim 
Menschen  nicht  als  Bläschen,  sondern  als  solide  Zellmasse  gebildet  werde. 

Die  Schilddrüsenanlage  liegt  in  der  Gabelung  des  Truncus  arteriosus, 
rückt  mit  ihm  alsbald  von  der  ventralen  Schlundwand  kaudalwärts  ab, 
ihre  Lagebeziehung  zum  Truncus  zunächst  beibehaltend.  Der  Truncus 
arteriosus  führt  somit  die  Schilddrüsenanlage  gewissermaßen  mit  sich 


Fig.  1.  Schema  der  verschie- 
denen Entwicklungsformen 
der  Schilddrüse  und  ihre 
variablen  Beziehungen  zum 

Ductus  thyreoglossus. 
(Nach  Edgar H.  Norris,  Americ. 
Journ.  of  Anat.,  Vol.  24,  1918, 
p.  448.) 


hinab  und  trennt  sich  erst 
von  ihr,  wenn  das  Herz  in  die 
Brustregion  hinabrückt.  Bei 
Echidna  folgt  sie  dem  in  die 
Brust  herabrückenden  Herzen 
sehr  weit,  so  daß  sie  hier 
im  Thorax  dem  Ende  der 
Trachea  nahe  der  Bifurkation 
angeschlossen  erscheint  [Mau- 
rer (1)].  Man  kann  sich  vor- 
stellen, daß  bei  einer  mangelhaften  Verbindung  von  Truncus  und  Schilddrüse 
Gewebsmaterial  der  Thyreoideaanlage  am  Pharynx  liegen  bleiben  (Hammar 
und  Hellman)  und  so  zu  ektopischer  Schilddrüsenbildung  im  Zungen- 
grund führen  kann;  man  kann  anderseits  annehmen,  daß  bei  einem  zu 
festen  Haften  der  Schilddrüse  am  Truncus  arteriosus  Schilddrüsenmaterial 
zu  tief  mit  hinabgenommen  wird  und  sich  dann  später  in  Form  von  Neben- 
schilddrüsen darbieten  kann. 

So  werden  beim  Hund  sehr  häufig  an  der  Aorta  meist  intrapericardial  (Wölf- 
ler [1,  2],  Swarts  und  Thompson,  Develey,  Huguenin,  Lelkes,  Cohrs)  oder  gar 
(selten)  im  Myokard  (Hutyra),  ja  subendocardial  (Kaltenbröck)  Nebenschilddrüsen 
beobachtet.  Auch  beim  Rind  kommen  im  Perikard  Nebenschilddrüsen  vor  (Rossi). 
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Bei  der  Kaudalverschiebung  der  Schilddrüsen  anläge  verlängert  sich  die 
stielförmige  Verbindung  mit  dem  Pharynx,  und  die  Form  der  Anlage  wird 
weiterhin  sehr  variabel  [Norris  (2)].  Der  Stiel  kann  nach  Norris  hohl 
sein  [Ductus  thyreoglossus,  His  (3)]  oder  solide  [Tractus  thyreo- 
glossus,  His  (4)]. 

His  (4)  sprach  vom  Tractus  thyreoglossus  in  der  Meinung,  daß  sich  das  Lumen 
bereits  zurückgebildet  habe;  nach  Norris  kann  der  Stiel  von  vornherein  solid  sein. 

Rabl  (3)  weist  darauf  hin,  daß  nicht  die  Schilddrüse  das  Produkt  des 
Ductus  ist,  sondern  der  Gang  ein  Erzeugnis  der  Schilddrüse,  indem  die 
kaudalwärts  wachsende  Schilddrüse  das  Mundhöhlenepithel  nach  sich 
zieht  und  so  den  Gang  bildet.  Dieser  bildet  sich  normalerweise  zurück, 
indem  er  bei  etwa  7  mm  langen  Embryonen  in  einzelne  Zellstränge  zerfällt, 
von  denen  sich  bei  16  mm  langen  Früchten  nur  noch  Reste  vorfinden,  die 
meist  zugrunde  gehen  (Fischel).  Norris  (2)  sah  den  Stiel  schon  bei  einem 
3,9  mm  langen  Embryo  verschwinden.  Indes  erhält  sich  der  Ductus  thyreo- 
glossus offenbar  sehr  häufig  länger.  Beim  Menschen  soll  er  sich  nach 
Kallius  (2)  gegenüber  den  anderen  Säugern  normalerweise  ganz  besonders 
lang  erhalten.  His  (2)  schreibt,  daß  bei  Embryonen  aus  der  zweiten  Hälfte 
des  zweiten  Monats  das  Foramen  coecum  mit  einem  feinen  Epithelgang 
in  Verbindung  steht,  der  bis  in  das  Niveau  des  Zungenbeins  verfolgbar  ist. 
Nach  Sobotta  bleibt  der  obere  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  als 
Ductus  lingualis  meist  dauernd  erhalten. 

Noch  vor  ihrer  Ablösung  vom  Pharynx  ist  die  Schilddrüsenanlage 
zweilappig  geworden  (was  nach  den  N.  T.  [Keibel  und  Elze]  schon  bei 
Embryonen  von  5  mm  angedeutet  ist),  zeigt  ein  geteiltes  Lumen  und  ver- 
liert dann  ziemlich  gleichzeitig  mit  der  Unterbrechung  ihres  Stieles  ihre 
Lichtung  [Grosser  (1)].  In  den  soliden  Zellhaufen  entstehen  nunmehr  zu- 
nächst kleine,  sich  alsbald  vergrößernde  und  vielfach  konfluierende  Hohl- 
räume, die  sich  in  der  Peripherie  des  Ganzen  öffnen,  worauf  gefäßreiches 
mesenchymales  Gewebe  in  die  Anlage  hineinwächst  (Norris).  Hiermit  formt 
sich  das  ganze  Gebilde  zu  unregelmäßigen,  gefensterten,  zwei  Zellagen 
dicken  epithelialen  Platten  und  bildet  einen  breiten,  in  ständiger  kaudal- 
wärts gerichteter  Verschiebung  befindlichen  Körper.  An  die  Stelle  der 
späteren  Lage  des  Mittellappens,  also  vor  die  oberen  Luftröhrenringe  ge- 
langt, sprossen  nach  beiden  Seiten  hin  Zellstränge  aus,  welche  die  beiden 
Seitenlappen  der  Drüse  entstehen  lassen,  während  das  Mittelstück  im 
Wachstum  zurückbleibt  und  den  Isthmus  bildet  (Fischel).  Vor  dem  Er- 
scheinen der  Follikel  besteht  ein  direkter  Kontakt  zwischen  den  Zell- 
strängen und  den  sehr  weiten  Kapillaren,  was  vielleicht  als  Ausdruck  einer 
besonderen  Funktion  im  präfollikulären  Stadium  aufzufassen  ist  [Bucciante 
und  Maspes  (1)].  Aus  den  Strängen  und  Platten  entwickeln  sich  nun- 
mehr die  Follikel  (Primärfollikel)  ohne  tubuläres  Vorstadium  (Norris, 
Livini,  Wegelin),  nur  gelegentlich  finden  sich  rudimentäre  Tubuli  (kanali- 
sierte Epithelstränge,  Heidenhain).  Die  Follikel  sind  zunächst  wie  ihre 
Vorstufen,  die  Zellstränge,  in  kontinuierlicher  Folge  zu  Ketten  und  Netzen 
angeordnet  und  werden  dann  durch  Dissoziation  ringsum  frei  (Heiden- 
hain). Durch  Aussprossung  und  Teilung  dieser  Primärfollikel  entstehen 
weiterhin  Sekundärfollikel.  Nach  Heidenhain  handelt  es  sich  beim  Menschen 
indes  nicht  um  echte  Knospen,  sondern  nur  um  in  der  Entwicklung  zurück- 
gebliebene, mit  den  benachbarten  größeren  Drüsenbläschen  zusammen- 
hängende, kleinere  und  kleinste  Follikel  (Blastoden,  Heidenhain),  die 
nur  so  aussehen,  als  seien  sie  aus  dem  größeren  Follikel  hervorgegangen 
[vgl.  auch  Rabl  (2)].  Die  erste  Follikelbildung  konnte  von  Norris  bei 
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Embryonen  von  24  mm  Länge  beobachtet  werden,  nach  Bucciante  und 
Maspes  (2)  ist  sie  indes  schon  bei  16,5  mm  langen  Früchten  feststellbar; 
neue  Drüsenbläschen  können  auch  noch  in  den  ersten  Lebensjahren  auf- 
treten (Fischel),  während  beim  Erwachsenen  keine  neuen  Follikel  mehr 
gebildet  werden  (Wilson). 

Beim  Hunde  werden  während  des  ganzen  Lebens  neue  Follikel  gebildet,  welche 
die  alten  degenerierten  ersetzen  (Zechel). 

Nach  Aron  übt  die  fetale  Schilddrüse  auch  eine  erythropoetische  Funktion  aus. 

Zur  Frage  der  lateralen  Schilddrüsenanlage. 

Die  beschriebene  unpaare  mediane,  dem  Vorderdarm  entsprossende 
Anlage  der  Schilddrüse  wird  gewöhnlich  mittlere  Schilddrüsenanlage  ge- 
nannt; doch  erscheint  dieses  Beiwort  heutzutage  überflüssig,  da  sie 
wohl  die  einzige  Anlage  des  Schilddrüsengewebes  darstellt 
[Grosser  (1)];  die  Seitenlappen  entstehen  lediglich  durch 
Ausbuchtung  der  ursprünglichen  Anlage  (Mayr). 

Die  Annahme,  daß  außerdem  eine  paarige  laterale  branchiogene  An- 
lage gebildet  würde,  die  mit  der  medianen  verschmelze,  hat  indes  eine 
große  Rolle  gespielt,  und  die  Frage  dieser  „lateralen"  Drüsenanlage  wird 
von  einigen  Autoren  auch  heute  noch  als  strittig  angesehen.  Während  die 
meisten  Forscher  heute  eine  „laterale"  Schilddrüsenanlage  ablehnen,  bildet 
eine  solche  nach  Simon  beim  Kaninchen,  nach  Zuckerkandl  und  nach 
Henneberg  bei  der  Ratte,  nach  Bardertscher  beim  Schwein  einen  Teil 
der  definitiven  Thyreoidea,  indem  sie  sich  mit  der  mittleren  Anlage  ver- 
einigt. Auch  de  Winiwarter,  der  den  fraglichen  Körper  beim  Hunde 
untersuchte,  spricht  ihm  die  Fähigkeit,  Thyreoideagewebe  zu  bilden,  zu. 
Nach  Schilder,  Hammar  und  Hellman,  Hammar  kommt  jenem  Körper 
diese  Fähigkeit  auch  beim  Menschen  zu. 

Ueber  diese  Streitfrage  sei  folgendes  ausgeführt: 

Wölfler  (1880)  und  Stieda  (1881)  glaubten  beim  Säugetier  (Schwein) 
außer  der  medianen  unpaaren  eine  paarige  Anlage  der  Schilddrüse  nach- 
gewiesen zu  haben,  welche  nach  Wölfler  aus  der  1.  Schlundtasche,  nach 
Stieda  aus  der  3.  oder  4.  Kiementasche  entstehen  sollte.  Born  leitete 
sie  aus  der  4.  Schlundtasche  ab,  während  His  (3)  ihren  branchiogenen  Ur- 
sprung ablehnte  und  die  Anlage  dadurch  entstehen  ließ,  daß  sich  der  untere, 
neben  dem  Kehlkopf  ein  gang  liegende  Teil  des  primären  Rachenbodens 
von  der  Haupthöhle  abschließe  und  zu  einem  selbständigen,  dem  Kehl- 
kopf seitlich  anliegenden  Epithelialgebilde  umwandele.  Born  und  His  (3) 
leiteten  die  gesamte  Gewebsmasse  der  Seitenlappen  der  Schilddrüse  von 
jener  paarigen  Anlage  ab,  während  Kastschenko  den  paarigen  Anlagen 
nur  einen  kleinen  Anteil  an  dem  Aufbau  des  gesamten  Organs  zubilligte 
und  zeigen  zu  können  glaubte,  daß  die  paarigen  Anlagen  von  der  unpaaren 
umwachsen  werden. 

Die  Frage  nach  der  Herkunft  der  angeblichen  lateralen  Schilddrüsen- 
anlage erfuhr  des  weiteren  eine  Umgestaltung,  van  Bemmelen  entdeckte  bei 
den  Selachiern  ein  paariges  Körperchen,  welches  er  als  rudimentäre  Kiemen- 
tasche deutete,  und  das  er  wegen  seiner  bei  den  Selachiern  zu  beobachtenden 
topographischen  Beziehungen  zum  Perikard  als  „supraperikardialen 
Körper"  bezeichnete;  jenem  Körperchen  entsprechen  nun  die 
„lateralen"  Schilddrüsenanlagen  der  Säuger.  Dieses  Gebilde 
wurde  alsdann  bei  fast  allen  Wirbeltieren  nachgewiesen.  Es  tritt  bei 
niederen  Wirbeltieren  bald  paarig  (bei  Anuren,  zuweilen  bei  Lacertiliern),. 
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bald  einseitig  und  dann  links  (bei  einigen  Haien,  bei  Urodelen)  auf, 
während  es  bei  allen  Säugern  stets  paarig  vorhanden  ist,  jedoch  meist 
eine  bilaterale  Asymmetrie  aufweist,  indem  der  rechte  Körper  kleiner  bleibt 
als  der  linke  (Terni).  Greil,  Rabl  (1),  Schaffer  und  Rabl  leiteten  diesen 
Körper  wie  van  Bemmelen  von  einer  selbständigen  letzten  5.  oder  6.  Kiemen- 
tasche ab  (Greil  bezeichnete  ihn  in  diesem  Sinne  als  u Ii imo b r an chialen 
Körper),  während  er  nach  Maurer  (2,  3)  von  der  ventralen  Schlundwand 
aus,  stets  hinter  der  letzten  Kiemenspalte,  mag  diese  nun  die  4.,  5.,  oder 
6.  sein,  entsteht.  Maurer  nannte  das  Gebilde  daher  auch  ^osibranchi- 
alen  Körper. 

Neben  dieser  Frage  nach  der  Bildungsstätte  des  ultimobranchialen 
(postbranchialen,  supraperikardialen)  Körpers  steht  im  Mittelpunkt  des 
Interesses  die  Entscheidung,  ob  dieser  Körper  Schilddrüsengewebe  bildet 
oder  nicht,  ob  für  ihn  die  Bezeichnung  „laterale  Schilddrüsenanlage"  zu- 
treffend ist  oder  nicht. 

Der  ultimobranchiale  Körper  verhält  sich  vergleichend- 
anatomisch und  vergleichend-entwicklungsgeschichtlich  in 
der  Wirbeltierreihe  verschieden.  Bei  allen  niederen  Wirbeltieren 
verbindet  er  sich  niemals  mit  der  mittleren  un  paaren  Schilddrüsen  anläge 
und  bildet  auch  kein  Kolloid,  mag  er  paarig  oder  nur  einseitig  ausge- 
bildet sein  (Maurer  [3]).  Stets  bleibt  er  hier  selbständig,  bildet  Hohlräume 
und  Zellstränge  und  nimmt  im  ganzen  einen  drüsigen  Charakter  an;  bei 
den  Blindwühlen  gleichen  die  Hohlräume,  die  hier  kolloidartige  Massen 
enthalten,  allerdings  morphologisch  völlig  der  Schilddrüse  (Marcus). 
Fjhlenhuth  und  McGowan  halten  den  Körper  beim  Salamander  physio- 
logisch für  wahrscheinlich  bedeutungslos.  Drzewicki  sah  ihn  bei  der 
Zauneidechse  nach  Schilddrüsenexstirpation  hypertrophieren.  Bei  den 
Vögeln  kann  sich  der  ultimobranchiale  Körper  an  andere  Derivate  vorderer 
Schlundspalten  anlagern,  z.  B.  an  die  Karotidendrüsen  oder  an  die  Schild- 
drüse, ohne  jedoch  damit  zu  verschmelzen;  er  ist  hier  wohl  dem  ultimo- 
branchialen Körper  der  niederen  Wirbeltiere  nicht  allein  homolog,  sondern 
hat  eine  kompliziertere  Bedeutung  [Maurer  (3),  Terni  (2)].  Er  bildet  auch 
hier  epitheliale  Stränge  und  Bläschen,  ferner  jedoch  auch  Gewebe,  welche 
den  Bau  von  Epithelkörperchen  und  von  Thymusläppchen  zeigen;  niemals 
produziert  er  Kolloid.  Auch  bei  Echidna  tritt  keine  Verschmelzung  der 
mittleren  Schilddrüsenanlage  ein,  jedoch  bildet  der  Körper  hier  Kolloid 
[Maurer  (1)].  Bei  allen  höheren  Säugern  tritt  der  ultimobranchiale  Körper 
in  eine  intime  räumliche  Beziehung  zur  mittleren  Schilddrüsenanlage,  indem 
er  wohl  meist  in  diese  mitaufgenommen  wird.  Hierbei  kann  er  offenbar 
völlig  verschwinden.  Anderseits  finden  sich  jedoch  bei  älteren  Embryonen 
oder  auch  beim  ausgewachsenen  Tier  in  der  Schilddrüse  Gebilde,  die  als 
Reste  jenes  Körpers  angesprochen  werden  können.  Diese  Reste  bestehen 
in  Cysten,  die  Flimmerepithel  aufweisen  und  Schleimdrüsen  in  ihrer  Wand 
enthalten  können,  oder  in  spaltförmigen  Gebilden  oder  können  sich  auch 
in  Form  solider  Zellstränge  präsentieren  [Wölfler,  Prenant,  Kohn  (2), 
Nicolas,  Verdun,  Herrmann  und  Verdun,  Getzowa  (1,  2),  Schaffer 
und  Rabl,  Rabl  (2)]. 

Von  einigen  Autoren  werden  dem  Körper  hohe  Differenzierungsmöglich- 
keiten  zugeschrieben.  So  kann  er  nach  Getzowa  (2)  beim  Menschen  ein 
spezifisches  Drüsengewebe  (Glandula  postbranchialis),  ein  postbranchiales 
Epithelkörperchen  und  Thymusmetamer  bilden.  (Vgl.  Fig.  2.)  Nach 
de  Winiwarter,  der  den  Körper  beim  Hunde  untersuchte,  vermag  er 
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Thyreoideaknötchen,  Parathyreoideaelemente,  seröse  Drüsen  und  ÜASSALsche 
Körperchen  zu  bilden. 

Gegen  die  Bildung  echten  Schilddrüsengewebes  durch  den  ultimo- 
branchialen  Körper  beim  Menschen  sprechen  indes  vor  allem  die  Be- 
obachtungen bei  der  Thyreoaplasie.  Hier  ist  in  den  Resten  des  ultimo- 
branchialen  Körpers,  die  bei  Thyreoaplasie  stets  zu  finden  sind  (Cysten  und 
Zellhaufen  in  der  Nachbarschaft  des  Epithelkörperchen  IV),  niemals  echtes 


Fig.  2.  Schema  der  branchialen  Derivate.  Thyr.  =  Thyreoidea.  Die  Pfeilstriche 
zeigen  die  Wachstumsrichtung  der  Thyreoidealanlage,  welche  lateralwärts  sich  in  die 
beiden  Hörner  teilt  und  den  postbranchialen  Körper  (oder  die  5.  Kiementasche),  in  seltenen 
Fällen  auch  die  4.  Kiementasche  umwächst.  Die  gestreift  gezeichneten  Körper  stellen 
Epithelkörperchen  vor  (unt.  Ek.  =  unteres  Epithelkörperchen,  ob.  Ek.  =  oberes  Epithel- 
körperchen  und  pbr.  Ek.  =  postbranchiales  Epithelkörperchen).  Die  punktiert  gezeichneten 
Körper  entsprechen  Thymusgewebe  (Thm.  =  Thymus,  d.  h.  Hauptthymus,  ob.  Thm.  = 
oberes  Thymuskörperchen,  pbr.  Thm.  =  postbranchiales  Thymusgewebe.  Der  karriert 
gezeichnete  Körper  entspricht  der  Glandula  postbranchialis  (pbr.  GL). 
(Nach  Sophia  Getzowa,  Virch.  Arch.  Bd.  205,  1911,  S.  208.) 

Schilddrüsengewebe  nachzuweisen.  Allerdings  halten  J.  Erdheim,  Schilder, 
Zuckermann  jene  Bildungen  nicht  für  Abkömmlinge  oder  Reste  des  ultimo- 
branchialen  Körpers  selbst,  sondern  für  indifferente  Entodermreste  jener 
Bucht,  aus  welcher  der  ultimobranchiale  Körper  hervorzugehen  pflegt. 
Bei  dieser  Annahme  wäre  der  Körper  bei  der  Thyreoplasie  dann  ebenfalls 
völlig  aplastisch,  was  an  sich  unwahrscheinlich  wäre. 

Die  den  fraglichen  Resten  des  ultimobranchialen  Körpers  angelagerten 
Drüsen  können  allerdings  kolloidhaltige  Bläschen  enthalten  (Schilder, 
McCallum  und  Marshal  Fabyan,  Wegelin),  jedoch  ist  dieses  Gewebe 
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dem  Schilddrüsengewebe  nur  morphologisch  sehr  ähnlich,  aber 
nicht  mit  ihm  identisch  (Wegelin).  In  diesem  Sinne  wäre  auch  die 
Bildung  echten  Schilddrüsenkolloids  durch  den  ultimobranchialen  Körper 
bei  den  Blindwühlen  und  bei  Echidna  fraglich.  Nach  Erdheim  nimmt 
jedes  eiweißhaltige  Sekret,  sofern  es  nicht  chemisch  wohlcharakterisierte 
Substanzen  wie  Schleim  u.  dgl.  enthält,  wenn  es  in  Hohlräumen  stagniert, 
eine  dem  Schilddrüsensekret  morphologisch  gleiche  Beschaffenheit  an  und 
kann  deshalb  „Kolloid"  genannt  werden.  M.  B.  Schmidt  beschrieb  in  der 
Nachbarschaft  des  Ductus  lingualis  „Kolloiddrüschen",  die  morphologisch 
ebenfalls  den  Schilddrüsenfollikeln  außerordentlich  ähnlich  sind,  aber  als 
rudimentäre  oder  regressiv  veränderte  Schleimdrüsen  aufgefaßt  werden 
müssen.  Auch  in  Schrumpfnieren,  besonders  in  Steinschrumpfnieren 
{F.  Koch)  wird  eine  kolloide  Umwandlung  des  gestauten  Kanälcheninhalts 
gelegentlich  beobachtet,  wodurch  im  Verein  mit  der  Abflachung  der  Epi- 
thelien  Bilder  entstehen,  die  einer  Struma  colloides  überraschend  ähnlich 
sind  (vgl.  die  Fig.  2  in  der  Arbeit  von  F.  Koch).  Auch  in  Pseudomuzin- 
kystomen kann  eine  kolloidartige  Veränderung  des  Sekretes  vorkommen, 
wodurch  histologische  Bilder  entstehen,  die  denen  einer  Kolloidstruma 
völlig  gleichen  (Heinsen). 

Wenn  wir  Grosser  (1)  folgen,  so  ist  der  ultimobranchiale  Körper  bei 
den  Säugern  überhaupt  ein  Rudiment  und  man  braucht  nicht  anzunehmen, 
daß  gerade  nur  bei  der  Thyreoaplasie  auch  die  „laterale  Schilddrüsenanlage" 
aplastisch  sei,  wie  J.  Erdheim,  Pepere  das  tun.  Es  wäre  in  der  Tat  sehr 
unwahrscheinlich,  daß  die  Aplasie  der  medianen  Anlage  stets  mit  einer 
Aplasie  der  „lateralen",  an  ganz  anderer  Stelle  sich  entwickelnden  Anlage 
einhergehen  sollte.  Mit  Recht  sieht  Groschuff  in  der  auf  die  Säugetiere 
beschränkten  Vereinigung  des  ultimobranchialen  Körpers  mit  der  Schild- 
drüsenanlage einen  Vorgang,  der  prinzipiell  mit  der  Bildung  des  inneren 
Epithelkörperchens  oder  des  inneren  Thymusläppchens  (zu  der  es  regel- 
mäßig bei  der  Katze  kommt  [Kohn  (2)])  übereinstimmt,  aber  nicht  zur  Ab- 
leitung der  Thyreoidea  aus  verschiedenen  Anlagen  berechtigt  [Grosser  (1)]. 
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III.  Vergleichende  Anatomie  der  Schilddrüse 

a)  Allgemeines. 

Die  Schilddrüse  findet  sich  in  der  ganzen  Wirbeltierreihe.  Nur  beim 
Branchiostoma  (Amphioxus)  wird  sie  vermißt.  Wahrscheinlich  ist  ihre 
homologe  Anlage  hier  in  der  Hypobranchialrinne  zu  suchen,  die  auch  bei 
den  Tunicaten  in  Form  des  sogenannten  „Endostyls"  zu  finden  ist.  Die 
Schilddrüse  wäre  somit  ein  Organ,  das  phylogenetisch  älter  ist  als  der 
Apparat  der  Kiemenspalten  [Maurer  (3)].  Sie  ist  zuerst  von  W.  Müller 
auf  Anregung  Haeckels  als  homolog  der  Hypobranchialrinne  (Endostyl) 
der  Tunikaten  bezeichnet  worden.  Allerdings  ist  hier  ihre  physiologische 
Bedeutung  eine  ganz  andere.  Branchiostoma  und  die  Tunikaten  nehmen 
mit  dem  Atemwasser  Nahrungspartikel  auf,  die  durch  den  Schleim  der 


Cyclostomen. 
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Hypobranchialrinne  festgehalten  und  durch  Flimmerschlag  zum  Oeso- 
phagus befördert  werden.  Das  Organ  dient  also  dem  Nahrungstransport, 
während  es  bei  den  Vertebraten  (ausschließlich  der  Petromyzontenlarve 
Ammocoetes,  die  eine  der  Hypobranchialrinne  ganz  entsprechende  Bildung 
aufweist)  in  Verbindung  mit  der  andersartigen  Nahrungsaufnahme  zur 
Schilddrüse  umgeformt  wird,  die  jene  völlig  andere  Funktion  der  inneren 
Sekretion  übernimmt  (Nierstrass). 

b)  Cyclostomen. 

Bei  den  Larven  der  Petromyzonten,  speziell  bei  der  als  Ammo- 
coetes branchialis  beschriebenen  Larve  von  Petromyzon  Pianeri,  findet  sich 
ein  der  Hypobranchialrinne  entsprechendes,  modifiziertes  Organ,  welches  zu- 
nächst als  ventrale  Ausstülpung  oder  Rinne  des  Kiemendarmes  von  der 
vordersten  Kiementasche  (2.  Viszeralspalte)  bis  etwa  zur  5.  nach  hinten 
zieht,  sich  aber  von  vorn  und  hinten  bald  abzuschnüren  beginnt.  So  wird 
die  Rinne  zu  einem  Schlauch,  der  unter  dem  Darm  hinzieht  und  nur  durch 
eine  kleine  Oeffnung  in  ihn  mündet.  Die  Bildung  steht  also  mit  dem 
Vorderdarm  in  offener  Verbindung.  Der  Schlauch  kompliziert  sich  weiter- 
hin durch  drüsige  Bildungen  und  treibt  Einstülpungen,  deren  niedrige 
Zellen  Flimmerhaare  tragen.  Da  ein  Teil  der  Zellen  Schleim  sezer- 
niert  (Calberla),  steht  das  Organ  hier  noch  in  Funktion  als  Drüse 
mit  äußerer  Sekretion. 

Zwischen  dieser  Schilddrüsenanlage  der  Petromyzonten  und  der  Hypo- 
branchialrinne der  Tunikaten  und  des  Branchiostoma  besteht  nur  der  gering- 
fügige Unterschied,  daß  der  in  seiner  ganzen  Länge  abgeschlossene  Drüsen- 
raum der  Neunaugen  nur  mit  einem  schmalen  Ausführungsgang  in  die 
Kiemenhöhle  mündet,  während  das  Organ  der  Tunikaten  und  des  Amphioxus 
in  seiner  ganzen  Länge  eine  gegen  die  Kiemenhöhle  offene  Rinne  darstellt 
(Kieckebusch);  nach  Wenig  ist  der  proximale  Teil  der  Hypobranchialrinne 
schon  bei  Ammocoetes  als  eigentliche  Schilddrüse  aufzufassen.  WieBÜTSCHLi, 
dem  ich  hier  teilweise  gefolgt  bin,  weiter  auseinandersetzt,  trennt  sich 
bei  der  Metamorphose  der  Petromyzonten  die  Hypobranchialrinne  vom 
Darm  ganz  ab  und  geht  durch  einen  Sprossungsprozeß  unter  Schwinden 
der  Drüsenzellen  und  der  Zilien  in  ein  Aggregat  verschieden  gestalteter 
Schläuche  über,  welches  in  seiner  Gesamtheit  der  Thyreoidea  der  Gnatho- 
stomen  entspricht.  Die  Schläuche  besitzen  eine  dünne  epitheliale  Wand 
und  sind  mit  Flüssigkeit  gefüllt.  Bei  Petromyzon  zeigt  die  Schilddrüse 
also  den  gleichen  Bau  wie  bei  den  gnathostomen  Wirbeltieren,  geht  aber 
aus  einem  Organ  des  Larvenstadiums  hervor,  welches  noch  als  Drüse 
fungiert  und  nach  Lage  und  Bau  mit  der  Hypobranchialrinne  der  Tunikaten 
übereinstimmt  [Maurer  (3)].  Diese  Bildungsweise  der  Schilddrüse  bei 
Petromyzon  bestätigte  auch  Scott. 

Bei  Myxine,  einer  in  den  nordischen  Meeren  vorkommenden  Cyclo- 
stomenart,  fand  Schaffer  die  Schilddrüse  von  der  ventralen  Fläche  des 
Oesophagus  bis  zur  dorsalen  Konvexität  der  Kiemenarterie  und  ihrer  Haupt- 
äste (ausnahmsweise  auch  dorsal  vom  Oesophagus)  reichend;  sie  präsen- 
tierte sich  in  Form  kugeliger  oder  ovoider  Drüsenbläschen,  die  von  einer 
Lage  kubischer  oder  prismatischer  Zellen  ausgekleidet  waren  und  eine 
farblose  Flüssigkeit,  die  manchmal  eine  leichte  Färbung  mit  Eosin  annahm, 
enthielten.  Cole  spricht  bei  Myxine  von  einer  „diffusen  Thyreoidea", 
wie  sie  auch  noch  bei  manchen  Teleostiern,  z.  B.  bei  Pleuronectes,  ge- 
funden wird. 
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c)  Gnathostome  Wirbeltiere. 

Bei  den  Gnathostomen  wird  die  Schilddrüse  nicht  mehr  in  dieser  Aus- 
dehnung angelegt  und  beschränkt  sich  allgemein  auf  eine  unpaare,  um- 
schriebene Einsenkung  des  Vorderdarmepithels,  wodurch  sich  gegenüber 
den  Cyclostomen  eine  bedeutende  Vereinfachung  ergibt.  Die  Einsenkung 
kommt  in  der  Mittellinie  zwischen  der  1.  und  2.  Schlundtasche  in  die  vordere 
Gabel  des  Herzschlauches  zu  liegen  und  schnürt  sich  sofort  nach  ihrer 
Bildung  vom  Mutterboden  ab  [Maurek  (1)]. 

«)  Selachier. 

Bei  den  Selachiern  ist  die  Schilddrüse  bereits  ein  durch  Bindegewebe 
einheitlich  gefügtes  Organ  (Gegenbaur),  unpaar  und  median  gelegen; 
ihre  Form,  Größe  und  Lage  ist  bei  den  einzelnen  Spezies  sehr  verschieden 
(Livini,  Gujart).  Ferguson,  den  Sobotta  zitiert,  fand  die  Form  der 
Schilddrüse  ähnlich  der  menschlichen;  auch  besitzt  sie  hier  wie  dort  einen 
zur  Cartilago  basohyalis  verlaufenden  Lobus  pyramidalis.  Goodey  sah  bei 
Chlamydoselachus  anguinus  einen  mit  der  Schilddrüse  in  enger  Verbindung 
stehenden  Gang,  der  mit  der  Mundhöhle  kommunizierte  und  von  Goodey 
als  Rest  des  Ductus  thyreoglossus  aufgefaßt  wird;  bei  Scyllium  catulus 
und  Scyllium  canicula  sah  Goodey  auch  am  Foramen  basihyale  Schild- 
drüsenfollikel. 

ß)  Teleostier. 

Maurer  (2),  der  den  Entwicklungsgang  der  Schilddrüse  besonders  bei 
der  Forelle  eingehend  untersuchte,  fand,  daß  die  Thyreoideaanlage  zunächst 
als  Bläschen  mit  deutlichem  Lumen  in  der  Arteriengabel  liegt,  dann  ventral 
vor  den  unpaaren  Kiemenarterienstamm  rückt,  kolloidhaltige  Knospen 
treibt,  die  dieses  Gefäß  umranken  und  somit  seitlich  und  schließlich  auch 
dorsal  von  ihm  zu  liegen  kommen.  Kolloid  tritt  schon  6  Tage  nach  der  Ab- 
schnürung der  Anlage  auf  [Maurer  (1)].  Während  lange  Zeit  die  Sprossen- 
tätigkeit mit  dem  Längenwachstum  des  Kiemenarterienstammes  gleichen 
Schritt  hält,  und  das  Organ  als  kompakte  Drüsenmasse  dem  Gefäß  dicht 
angelagert  ist,  läßt  das  Wachstum  der  Schilddrüse  späterhin  nach,  die 
Thyreoidea  zerfällt  in  viele  unregelmäßige,  dem  Kiemenarterienstamme 
anliegende  Knötchen  von  verschiedener  Größe.  Die  Schilddrüse  der  Tele- 
ostier ist  also  in  fertigem  Zustande  nicht  ein  kompaktes  Organ  wie  bei 
den  Selachiern,  sondern  erinnert  in  ihrer  disseminierten  Form  mehr  an  die 
Thyreoidea  der  Cyclostomen.  Nach  Gudernatsch  ist  der  Schilddrüsen- 
komplex bei  den  einzelnen  Spezies  der  Teleostier  sehr  verschieden  und 
auch  bei  ein  und  derselben  Spezies  finden  sich  erhebliche  Varianten.  Die 
Hauptmasse  der  fertig  gebildeten  Drüse  liegt  stets  dorsal  von  der  ven- 
tralen Aorta.  Keinesfalls  trifft  es  zu,  wie  vielfach  beschrieben  wird,  daß 
die  Thyreoidea  der  Teleostier  ein  paariges  Organ  ist  (Sobotta). 

Murr  und  Sklower  zeigten,  daß  die  Schilddrüse  in  der  Metamor- 
phose des  Flußaales,  der  sich  aus  der  als  Leptocephalus  brevirostris  be- 
zeichneten Larve  entwickelt,  morphologisch  verschiedene  Stufen  durch- 
läuft, die  den  in  der  Metamorphose  der  Frösche  zu  beobachtenden  Stadien 
entsprechen;  die  Forscher  zogen  daraus  den  Schluß,  daß  die  Schild- 
drüse ähnlich  wie  bei  den  Kaulquappen  eine  die  Metamorphose  auslösende 
und  beschleunigende  Wirkung  ausübt.  Die  Schilddrüse  liegt  bei  der  Lepto- 
cephaluslarve  dorsal  vom  Truncus  arteriosus,  rostral  vom  Abgang  der  ersten 
Kiemenarterien;  ihre  Follikel  bestehen  aus  zylindrischen  Zellen.  Im  Be- 
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ginn  der  Metamorphose  nimmt  die  Schilddrüse  um  das  Zehnfache  ihres 
Volumens  zu.  Im  Glasaalstadium  verschwindet  das  Kolloid  gänzlich,  das 
Volumen  der  Schilddrüse  nimmt  seit  der  starken  Vergrößerung  der  Meta- 
morphose nur  noch  um  das  Doppelte  zu.  Bei  dem  ausgereiften  Pigmentaal, 
dem  letzten  Stadium,  hat  die  Schilddrüse  einen  Ruhezustand  erreicht;  sie 
zeigt  kolloidgefüllte  Follikel  und  dasselbe  Bild  wie  beim  Leptocephalus. 

7)  Amphibien. 

Die  erste  Anlage  der  Schilddrüse  ist  nach  de  Meuron  bei  Rana  und 
Bufo  sofort  solide,  während  nach  Maurer  (3)  bei  Rana  esculenta  wie  tem- 
poraria  und  bei  Bufo  cinereus  bei  gerade  ausgeschlüpften  Larven  in  der 
Anlage  ein  spaltförmiges  Lumen,  welches  schon  2  Tage  darauf  schwin- 
det, vorhanden  ist.  Bei  Triton  taeniatus  fand  Maurer  (3)  am  18.  Tage 
die  erste  Anlage  der  Schilddrüse  als  solide  Epithelknospe.  Im  Gegensatz 
zu  den  Teleostiern  ist  bei  den  Anuren  die  fertige  Schilddrüse  ein  paariges, 
azinös  gebautes  Knötchen,  welches  der  ventralen  Fläche  des  hinteren  Zungen- 
beinhornes  angelagert  ist.  Die  paarigen  Körperchen  gehen  aus  der  vor  der 
vorderen  Teilungsgabel  des  Herzschlauchs  sich  ausstülpenden  unpaaren 
Anlage  hervor  und  führen  zeitlebens  Kolloid  [Maurer  (3)J.  Auch  bei  den 
Urodelen  entwickelt  sich  die  Schilddrüse  aus  einer  unpaaren  Anlage,  die 
sehr  früh  durch  Teilung  paarig  wird.  Sie  erhält  hier  aber  schließlich  eine 
oberflächlichere  Lage  und  liegt  stets  an  der  hinteren  Zirkumferenz  des 
zweiten  Keratobranchiale  (Wiedersheim),  während  sie  bei  den  Anuren 
stets  sehr  tief  gelagert  ist  [Maurer  (1)] .  Bei  beiden  Gruppen  bestehen  enge 
räumliche  Beziehungen  zur  Vena  jugularis  externa.  Bei  den  Tritonen  ist 
die  Schilddrüse  fest  mit  diesem  Gefäß  verwachsen;  ganz  auffallenderweise 
konnte  Maurer  (3)  feststellen,  daß  hier  die  Vena  jugularis  externa  oder 
ein  Ast  derselben  in  die  Schilddrüse  eintritt,  sich  in  Form  eines  weit- 
maschigen Gefäßnetzes  auflöst,  um  das  Organ  als  einheitlicher  Stamm 
wieder  zu  verlassen.  Ein  zur  Schilddrüse  ziehendes  arterielles  Gefäß  konnte 
Maurer  (3)  bei  Tritonen  nicht  auffinden,  jedoch  ließ  sich  ein  solches  bei 
Salamandra  maculata,  bei  dem  die  Vena  jugularis  externa  ebenfalls  wunder- 
netzartig die  Schilddrüse  durchströmte,  ein  feines  Aestchen  der  Carotis 
externa  nachweisen,  welches  zur  Schilddrüse  herantrat.  Bei  den  Anuren  fand 
Maurer  (3)  keine  entsprechenden  Verhältnisse ;  hier  wurde  die  Schilddrüse 
lediglich  von  der  Carotis  externa  aus  versorgt.  (Eingehendes  über  die  Morpho- 
logie der  Schilddrüse  des  Frosches  siehe  bei  Ecker  und  Wiedersheim). 

Sklower  zeigte,  daß  Volumenschwankungen  und  bestimmte  histo- 
logische Eigentümlichkeiten  der  Schilddrüse  den  Lebenszyklus  des  Frosches 
begleiten;  er  fand  in  den  Follikelzellen  ein  Pigment,  das  wohl  bei  der  Bildung 
der  Vorstufe  des  Sekretes  beteiligt  ist,  sich  mit  einsetzender  Sekretion 
zurückbildet,  um  bei  der  Ruhephase  wieder  aufzutreten.  Die  Schilddrüse 
hat  in  der  Entwicklung  zwei  Maxima;  das  eine  fällt  kurz  vor  und  in  die 
Prometamorphose,  das  zweite  kurz  vor  und  in  die  Metamorphose.  Die 
Schilddrüse  ist  als  Hauptfaktor  für  die  in  der  Prometamorphose  und 
Metamorphose  auftretenden  Formveränderungen  verantwortlich  zu  machen. 

S)  Reptilien. 

Bei  den  Reptilien  ist  die  fertig  gebildete  Schilddrüse  meist  unpaar, 
seltener  paarig.  Bei  Lacerta  agilis  bleibt  sie  zeitlebens  unpaar  und  besteht 
aus  zwei  in  der  Medianebene  zusammenhängenden  Lappen,  zeigt  also  einen 
bilateral  symmetrischen  Bau  [Maurer  (4)].  Bei  der  embryonalen  Lacerta 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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sah  Maurer  (4)  bereits  kurz  vor  dem  Ausschlüpfen  (am  31.  Tage  nach  Ei- 
ablage) Kolloid  auftreten.  Die  Schilddrüse  liegt  bei  der  ausgewachsenen 
Eidechse  vor  der  Trachea.  Die  Lappen  bilden  einen  stumpfen,  nach  hinten- 
schwanzwärts  offenen  "Winkel.  Die  mediane  Portion  ist  der  mächtigste 
Teil  der  Drüse.  Eine  spezielle  nähere  Lagebeziehung  zu  den  großen  Ge- 
fäßen besteht  nicht  [Maurer  (4)].  Bei  Chamaeleo  ist  die  Schilddrüse  unter- 
halb der  Abgangsstelle  des  Kehlsackes  zu  finden,  durch  Fäden  an  die  Wand 
des  Lymphraumes  befestigt,  der  jenen  umgibt  (Gegenbaur).  Bei  der 
Brückenechse,  Hatteria,  ist  die  Form  der  Schilddrüse  ähnlich  wie  bei  den 
Lacertilien,  nur  ist  das  Organ  dem  Herzen  mehr  genähert  (Gegenbaur). 
Bei  den  Schildkröten  bildet  die  Drüse  einen  rundlichen  Körper;  sie  wird 
durch  die  Gabelung  des  Truncus  caroticus  umfaßt  (Gegenbaur).  Bei 
den  Crocodiliern  ist  das  Verhalten  ein  ganz  ähnliches,  nur  kann  es  hier 
zur  Andeutung  einer  Teilung  in  zwei  Lappen  kommen,  die  bei  einigen 
Sauriern  (Varanus,  Gecko)  sehr  ausgesprochen  ist  (Sobotta). 

s)  Vögel. 

Bei  den  Vögeln  ist  die  Schilddrüse  stets  paarig,  ohne  Isthmus,  bei 
größeren  von  eiförmiger,  bei  kleineren  von  rundlicher  Form  (Schecrtn), 
braunroter  Farbe  und  etwas  durchscheinend  (Forsyth).  Sie  liegt  nicht  auf 
der  Trachea  selbst  (Forsyth),  sondern  jederseits  ventral  auf  der  Carotis 
communis,  wo  diese  die  Jugularvene  berührt,  etwa  in  Höhe  des  Ursprungs 
der  Vertebralarterie  (Gadow  und  Selenka).  Im  Interstitium  finden  sich 
häufig  typische  Lymphfollikel  (Scheschin).  Ueber  Rassenunterschiede  der 
Schilddrüse  bei  Hochgebirgs-  und  Tieflandsvögeln  berichtete  Haecker. 

C)  Säugetiere. 

Bei  den  Säugetieren  ist  die  Schilddrüse  meist  ein  einheitliches  Organt 
das  aus  zwei  seitlichen  Lappen  besteht,  die  durch  einen  medianen  Isthmus 
verbunden  sind  [Maurer  (1)];  der  Isthmus  (Portio  intermedia)  zeigt  jedoch 
ein  sehr  wechselvolles  Verhalten;  er  kann  nur  gering  entwickelt  sein  oder 
nur  aus  derben  Bindegewebszügen  bestehen  oder  gar  ganz  fehlen,  während 
das  fast  regelmäßige  Vorhandensein  der  beiden  seitlichen  Drüsenkörper 
für  die  Säugetiere  als  typisch  erachtet  werden  muß  (Otto).  Nur  beim  Niel- 
pferd  (Hippopotamus  amphibius),  dem  Wildschwein  (Sus  europaeus)  und 
dem  Hausschwein  (Sus  scrofa)  fand  Otto  die  Schilddrüse  als  einheitlichen 
Drüsenkörper  der  Trachea  aufsitzend  (vgl.  auch  Martin). 

Die  oralen  Enden  beider  Lappen  passen  sich  mehr  oder  weniger  lokalen 
Verhältnissen  an  und  sind  meist  stärker  entwickelt  als  die  kaudalen  (Otto). 

Otto  stellt  von  konstanteren  Typen  der  Säugetierschilddrüse 
folgende  auf: 

1.  Typus  der  Carnivoren:  Lappen  rundlich  bis  gestreckt  oval. 

2.  Typus  der  Ruminantia:  ähnlich,  aber  deutlichere  Lappung. 

3.  Typus  der  Rodentia:  platte,  dünne  Lappen,  oft  rhombisch;  oral- 
und  kaudalwärts  sich  zuspitzend. 

4.  Typus  der  Prosimiae  und  Pitheci:  ganz  ähnlich  dem  der  Nager. 

5.  Typus  der  Suina:  einheitlicher,  rundlicher  Drüsenkörper,  oral-  und 
kaudalwärts  spitz  zulaufend  (nach  Csapek  beim  Schwein  herz- 
förmiger Drüsenkörper;  nach  Woudenberg  finden  sich  indes  auch 
hier  manchmal  zwei  durch  einen  Isthmus  verbundene  Lappen). 

6.  Typus  der  Cetacea:  platte  Masse,  spangenartig  die  ventrale  Fläche 
der  Trachea  umgreifend;  lateral  spitz  zulaufend. 
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Das  Volumen  der  Thyreoidea  ist  im  Verhältnis  zur  Größe  des  Tieres 
am  geringsten  bei  pflanzenfressenden  Känguruhs;  klein  auch  bei  Lemuren 
und  dem  Pferd,  größer  bei  Nagern,  am  größten  bei  Carnivoren  und  Wieder- 
käuern. 

Der  Isthmus  ist  sehr  variabel  und  zeigt  oft  innerhalb  derselben  Spezies 
ein  verschiedenes  Verhalten  (Forsyth).  Er  fehlt  bei  Monotremen  (Bopp, 
Siebold,  Stannius,  Maurer);  ebenso  weisen  die  meisten  Edentaten  keinen 
Isthmus  auf  (Meckel,  Bopp),  während  Otto  beim  Borstengürteltier  (Dasypus 
villosus)  eine  breite  Portio  intermedia  beobachtete.  Die  Schilddrüse  des 
Elefanten  besitzt  ebenfalls  keinen  Isthmus.  Beim  Meerschweinchen  (Cavia 
cobaya)  wird  er  nach  Otto  in  %  der  Fälle,  bei  der  Maus  (Mus  musculus) 
in  %  der  Fälle  vermißt.  Der  Isthmus  fehlt  ebenfalls  beim  Seehund  (Meckel)  ; 
bei  den  Fledermäusen  scheint  er  sehr  selten  zu  sein  (Otto)  ;  Nicolas  konnte 
bei  Vesperugo  pipistrellus,  Rindone  bei  Vesperugo  Kuhli,  Forsyth  bei 
Cynonycteri  collaris  nie  einen  Isthmus  auffinden.  Eine  nicht  drüsige,  sondern 
nur  bindegewebige  brückenartige  Verbindung  beider  Lappen  sah  Otto 
bei  einigen  Marsupialiern  [Hasenkänguruh  (Macropus  leporoides)  und  Felsen- 
känguruh (Macropus  penicillata)],  dem  Borstenigel  (Centetes  ecaudatus), 
Maulwurf  (Talpa  europaea)  und  der  gewöhnlichen  Spitzmaus. 

Ein  Schwund  des  anfangs  wohlentwickelten  Isthmus  mit  zunehmendem 
Alter  findet  sich  bei  einigen  Carnivoren  (Fuchs,  Katze,  Löwe)  und  beim 
Schaf  (Otto).  Es  scheint,  als  ob  die  schnell  wachsende  Trachea  das  mecha- 
nische Moment  bei  der  gänzlichen  Auseinanderzerrung  des  Isthmus  abgibt. 
Geringe  Ausbildung  des  Isthmus  findet  sich  bei  manchen  Prosimiae,  den 
Wiederkäuern,  dem  Igel  (Erinaceus  europaeus),  dem  Marder,  dem  Eich- 
hörnchen. Der  Isthmus  ist  in  der  Regel  deutlich  entwickelt  beim  Menschen, 
den  Primaten,  bei  jugendlichen  Carnivoren  und  beim  Pferd  (Reisinger, 
Ellenberger  und  Baum).  Gut  ausgebildet  ist  der  Isthmus  auch  bei  ver- 
schiedenen Ruminantiern.  Bei  großen  Hunden  ist  er  ebenfalls  gut  aus- 
geprägt, während  er  bei  kleinen  Hunden  zu  fehlen  pflegt  (Martin). 

Der  gut  ausgebildete  Isthmus  verbindet  in  der  Regel  in  querer  Richtung 
die  unteren  Abschnitte  beider  Seitenlappen.  Es  kommt  aber  auch  vor, 
daß  der  Isthmus  eine  kranial  oder  kaudal  gerichtete  Knickung  zeigt,  wie 
es  beim  Menschen  die  Regel  ist  und  wie  es  auch  bei  nahen  Verwandten 
des  Menschen,  unter  anderem  dem  Schimpansen,  beobachtet  wird  (Sobotta). 
Einen  Doppelisthmus  sah  Meckel  beim  Orang  (Simia  Patas),  beim  Pavian 
(Cynocephalus  hamadryas)  und  beim  Hausmarder,  eine  dreifache  Ver- 
bindung der  beiden  Seitenlappen  bei  der  Zibethkatze. 

Ein  Lobus  pyramidalis,  der  vom  Isthmus  ausgeht,  findet  sich 
sehr  häufig  beim  Menschen,  auch  beim  Maultier  soll  er  häufig  sein 
(Vermeulen)  und  beim  Schwein  wird  er  beobachtet  (Csapek),  bisweilen 
auch  bei  Ratte,  Katze  und  Gürteltier;  er  kann  auch  von  einem  seitlichen 
Lappen  ausgehen,  was  ebenfalls  beim  Menschen  vorkommt  und  was  Otto 
auch  bei  der  Känguruhratte  (Hypsiprymnus  Gaimardi)  bei  fehlendem 
Isthmus  beobachtete. 
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IV.  Aplasie  der  Schilddrüse. 

a)  Totale  Thyreoaplasie. 

Die  totale  Thyreoaplasie  ist  durch  den  völligen  Mangel  jeglichen,  auch 
ektopischen  Schilddrüsengewebes  gekennzeichnet  und  ist  sehr  selten. 

Rossi  sah  bei  Rinderfeten  und  neugeborenen  Kälbern  2mal  Aplasie  und  2mal 
Hemiaplasie  der  Schilddrüse.  Es  ist  jedoch  wohl  möglich,  daß  in  den  Fällen  von 
Aplasie  ektopisches  Schilddrüsengewebe  vorhanden  war. 

Die  meisten  als  Thyreoaplasie  oder  als  Athyreosis  mitgeteilten  Beob- 
achtungen gehören  in  das  Kapitel  des  gehemmten  Descensus  der  Schild- 
drüsenanlage mit  Heterotopie  von  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund. 
Da  dieses  heterotope  Schilddrüsengewebe  oft  nur  in  sehr  geringfügiger 
Menge  und  oft  nur  mikroskopisch  sichtbar  dortselbst  vorhanden  ist,  muß 
zur  Diagnose  der  totalen  Thyreoaplasie  eine  mikroskopische  Untersuchung 
jener  Gegend  in  Serienschnitten  gefordert  werden.  Erst  wenn  diese  Unter- 
suchung negativ  verläuft,  darf  von  totaler  Thyreoaplasie  gesprochen  werden. 

Die  oftmals  sehr  geringfügige  Entwicklung  des  Schilddrüsengewebes  im 
Zungengrund  bei  ausgebliebenem  Descensus  (dystopische  Hypoplasie, 
Thomas)  kann  jedoch  auch  die  allgemeinen  Erscheinungen  des  Schild- 
drüsenmangels mit  sich  bringen. 

Die  unlängst  von  Sano  als  totale  Schilddrüsenaplasie  mitgeteilte  Beobachtung  ist 
nicht  als  eine  solche  aufzufassen,  da  sich  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  vorfand. 

Auf  Grund  gründlicher  mikroskopischer  Untersuchung  der  Zungen- 
grundgegend  sicher  erwiesen  erscheint  die  echte  totale  Thyreoaplasie  nur 
in  3  Fällen  von  Erdheim,  je  einem  Fall  von  Peucker,  Schilder  (Fall  4), 
Rössle,  Dieterle  (1),  Wegelin,  E.  J.  Kraus.  Bei  den  Beobachtungen 
von  Maresch  und  Muratow  war  in  der  Zungengrundgegend  zwar  Gewebe 
in  Form  weniger  kolloidhaltiger  Bläschen  nachgewiesen  worden,  jedoch  ist 
dieses  vielleicht  in  jenen  Fällen  gar  nicht  als  echtes  Schilddrüsengewebe 
aufzufassen,  so  daß  auch  diese  Beobachtungen  hierher  zu  rechnen  wären. 
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Die  totale  Thyreoaplasie  ist  bei  Mädchen  häufiger  als  bei  Knaben 
(8  Mädchen,  3  Knaben). 

Die  Lebensdauer  scheint  bei  der  totalen  Thyreoaplasie  sehr  beschränkt 
zu  sein.  Der  Fall  von  Rössle  stellt  das  älteste  Individuum  dar  (28jährige, 
99  cm  große  Zwergin),  dann  folgt  die  Beobachtung  Mareschs  (lljähriges 
Mädchen),  darauf  die  Fälle  von  Muratow  (6jähriges  Mädchen),  Peucker 
(2jähriges  Mädchen),  Erdheim  [lömonatiges  Mädchen  (Fall  1)],  Schilder 
(3%  Monate  alter  Knabe);  ohne  das  Alter  von  einem  Jahr  erreicht  zu  haben, 
starben  2  Fälle  von  Erdheim  und  je  ein  Fall  von  Dieterle  (1)  und 
Wegelin.  Am  Tage  der  Geburt  starb  der  von  E.  J.  Kraus  beobachtete 
Knabe.  Wie  der  Fall  von  Rössle  lehrt,  besteht  der  von  Thomas  aufge- 
stellte Satz,  daß  die  Fälle  von  totaler  Aplasie  der  Schilddrüse  nie  das 
Pubertätsalter  überschreiten,  nicht  zu  Recht. 

Die  Thyreoaplasie  ist,  soweit  sich  übersehen  läßt,  nicht  geographisch 
an  bestimmte  Bezirke  gebunden,  hat  also  mit  dem  endemischen  Kretinismus 
und  mit  der  Verbreitung  des  Kropfes  nichts  zu  tun  [Dieterle  (1)]. 

Die  Epithelkörperchen  sind  bei  der  totalen  Thyreoaplasie  in  der 
Regel  vorhanden;  es  können  sich  sogar  mehr  oder  weniger  accessorische 
Epithelkörperchen  vorfinden. 

Ebenso  wie  der  höhere  Grad  des  gehemmten  Descensus  der  Schild- 
drüse ist  die  totale  Thyreoaplasie  von  lokalen  anatomischen  Eigen- 
tümlichkeiten begleitet.  Fast  konstant  finden  sich  im  Zungengrund  kleine, 
mannigfaltig  gebaute  Geschwülstchen,  die  vom  Ductus  lingualis  ausgehen; 
weiterhin  werden  in  der  Nähe  der  Epithelkörperchen,  besonders  in  der  Nähe 
des  oberen  Epithelkörperchens  IV,  Cysten  oder  epitheliale  Gänge  beob- 
achtet, die  sich  auch  neben  akzessorischen  Epithelkörperchen  vorfinden 
können.  Diese  Bildungen,  die  wohl  nicht  für  echte  Geschwülste  zu  halten 
sind,  sollen  in  dem  Kapitel  über  den  gehemmten  Descensus  der  Schild- 
drüsenanlage abgehandelt  werden. 

a)  Zur  Frage  der  Entstehungsweise  der  totalen  Thyreoaplasie. 

Das  Fehlen  der  Schilddrüse  könnte  auf  angeborenem  Mangel  (Agenesie) 
des  Organs  beruhen  oder  Ergebnis  einer  Rückbildung  und  Auflösung 
(Atrophie,  Degeneration  und  Resorption)  sein.  Bei  völligem  Fehlen  der 
Organanlage  (Agenesie)  sind,  wie  die  allgemeine  Mißbildungslehre  zeigt, 
auch  die  Gefäße  des  betreffenden  Organs  nicht  angelegt,  während  bei 
sekundärem  Schwunde  Reste  derselben  nachweisbar  zu  sein  pflegen. 

Der  Gedanke,  daß  eine  Entwicklungshemmung  im  Sinne  einer  eigent- 
lichen Agenesie  des  Organs  bei  totaler  Thyreoaplasie  vorliegen  könnte, 
lenkt  die  Aufmerksamkeit  vor  allem  auf  das  Verhalten  der  Gefäße. 
Die  Gefäßverteilung  unterliegt  zwar  auch  bei  gut  ausgebildeten  Schild- 
drüsen gewissen  Variationen,  doch  sind  die  4  Hauptarterien  in  Ursprung 
und  Verlauf  im  ganzen  so  konstant,  daß  eventuelle  größere  Abweichungen 
im  Einzelfalle  zu  gewissen  Schlüssen  berechtigen.  Dieterle  (1),  der  durch 
lückenlose  Schnittserien  die  Gefäße  in  seinem  Fall  von  Thyreoaplasie  re- 
konstruierte, fand  einen  vollständigen  doppelseitigen  Mangel  der  oberen 
Schilddrüsenarterien,  wodurch  der  Beweis  erbracht  erscheint,  daß  die  Schild- 
drüse als  Organ  niemals  ausgebildet  war. 

Mit  etwas  weniger  Bestimmtheit  konnte  sich  Dieterle  (1)  über  das 
etwaige  Fehlen  der  unteren  Schilddrüsenarterien  äußern,  denn  die  Orien- 
tierung auf  den  Schnitten  durch  die  Gegend  des  Truncus  thyreocervicalis 
bietet  bedeutend  mehr  Schwierigkeiten.   Immerhin  konnte  Dieterle  (1) 
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auf  keiner  Seite  ein  Gefäß  entdecken,  welches  an  Größe  auch  nur  annähernd 
einer  Arteria  thyreoidea  entsprochen  hätte.  Ein  winziges  Gefäßchen,  das 
aus  dem  Truncus  thyreocervicalis  zu  kommen  schien,  mündete  in  den  Hilus 
des  Epithelkörperchens  IV.  Indes  sind  die  unteren  Schilddrüsenarterien 
an  sich  nicht  so  konstant  wie  die  oberen;  Streckeisen  vermißte  bei  56  gut 
entwickelten  Schilddrüsen  viermal  eine  Arteria  thyreoidea  inferior,  während 
die  oberen  Arterien  regelmäßig  vorhanden  waren.  Das  Fehlen  der  oberen 
Schilddrüsenarterien  ist  daher  für  die  Auffassung  einer  Agenesie  des  Or- 
gans von  größerer  Beweiskraft  wie  das  Fehlen  der  unteren  Schild- 
drüsenarterien,  wie  Dieterle  (1)  hervorhebt.  Nach  diesen  Aus- 
einandersetzungen ist  also  mit  großer  Wahrscheinlichkeit  der 
angeborene  völlige  Mangel  der  Schilddrüse  als  eine  Agenesie 
anzusprechen. 

Die  Ursachen,  welche  die  Ausbildung  der  Schilddrüsenanlage  ver- 
hindern, sind  unbekannt.  Die  Tatsache,  daß  sich  die  Epithelkörperchen 
in  den  genau  untersuchten  Aplasiefälle  in  der  Regel  normal  verhielten, 
beweist  ihre  von  der  Schilddrüse  unabhängige  Entwicklung. 

b)  Partielle  Thyreoaplasie. 

Mangel  eines  Lappens  der  Schilddrüse  (Hemiaplasie  der  Schild- 
drüse, halbseitiger  Schilddrüsenmangel)  ist  recht  selten.  Bei 
24  Fällen  des  Schrifttums  [Luschka,  Ehlers,  Weibgen,  Dieterle  (2), 
Wenglowski,  Livini  je  1  Fall,  Zuckermann  2  Fälle,  Erdheim  3  Fälle, 
Dubs  4  Fälle,  'Stierlin  5  Fälle,  Hirschfeld  3  Beobachtungen,  Rössle 
1  Fall]  fehlte  18mal  der  linke,  6mal  der  rechte  Lappen.  Stierlin 
stellte  auf  Grund  einer  Rundfrage  bei  Schweizer  Chirurgen  unter 
7000  Strumaoperationen  5mal  einen  vollständigen  Mangel  eines  Schild- 
drüsenlappens fest. 

Meist  ist  die  Hemiaplasie  der  Schilddrüse  ein  zufälliger  Neben- 
befund, im  Fall  Dieterle  (2)  bestand  indes  ein  infantiles  Myxödem  und 
der  andere  (rechte)  Lappen  bot  das  Bild  einer  Struma  colloides.  Auf  der 
Aplasieseite  werden  in  der  Regel  jene  cystischen  Gebilde  und  Zellhaufen 
neben  dem  oberen  Epithelkörperchen  IV  gefunden,  die  bei  totaler  Aplasie 
oder  gehemmtem  Descensus  (s.  dort)  beiderseitig  festzustellen  sind.  Es 
handelt  sich  sehr  wahrscheinlich  um  Abkömmlinge  des  postbranchialen 
Körpers,  welche  infolge  der  mangelnden  Schilddrüsenentwicklung  rein  räum- 
lich bestehen  bleiben  können  und  nicht  zur  Rückbildung  gelangen.  Ge- 
legentlich finden  sich  auch  jene,  vom  Ductus  lingualis  ausgehende  Ge- 
schwülstchen im  Zungengrund  (J.  Erdheim),  die  ebenfalls  bei  totaler 
Aplasie  dort  vorzukommen  pflegen  und  auch  bei  gehemmtem  Descensus 
beobachtet  werden. 

Mangel  des  Isthmus  der  Schilddrüse  ist  viel  häufiger.  Er  ist 
als  eine  über  das  normale  Maß  hinausgehende  Rückbildung  des  Ductus 
thyreoglossus  aufzufassen  (Fischel),  also  streng  genommen  keine  eigentliche 
partielleAplasie.  Isthmusmangel  ist  bei  den  Vögeln  die  Regel.  BeimMenschen 
fand  ihn  Ehlers  unter  300  Fällen  lömal,  Weibgen  unter  204  Fällen  4mal; 
fehlt  der  Isthmus,  so  entsteht  eine  „Glandula  bipartita"  (W.  Gruber), 
ist  der  Isthmus  beiderseitig  von  den  Lappen  abgeschnürt,  in  der  Mitte  je- 
doch noch  erhalten,  entsteht  die  „Glandula  tripartita"  (W.  Gruber).  Isth- 
musmangel kann  mit  Hypoplasie  der  Schilddrüse  und  anderen  Fehl- 
bildungen kombiniert  sein  (Georg  B.  Gruber,  Rössle). 
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oc)  Zur  Frage  der  Entstehungsweise  der  Hemiaplasie  der 

Schilddrüse. 

Die  formale  Genese  der  Hemiaplasie  läßt  sich  mit  Hirschfeld  zwang- 
los so  erklären,  daß  die  unpaare  Schilddrüsenanlage  nur  einerseitig  Zell- 
sprossen entsendet  und  mithin  die  Ausbildung  des  Schilddrüsenlappens 
der  anderen  Seite  unterbleibt.  Für  die  auffällige  Bevorzugung  der  linken 
Seite  möchte  Wegelin  die  Möglichkeit  ins  Auge  fassen,  daß  eine  stärkere 
Krümmung  des  Herzschlauches  die  linksseitige  Organanlage  unterdrücken 
könne.  Jedoch  konnte  Hirschfeld  an  Modellen  menschlicher  Embryonen 
keine  diese  Annahme  stützenden  Befunde  erheben.  Es  ist  überhaupt  auf-, 
fällig,  daß  sehr  zahlreiche  Fehlbildungen  der  bilateral-symmetrischen  Organe 
viel  häufiger  auf  der  linken  als  auf  der  rechten  Seite  vorkommen. 

ß)  Kombination  der  partiellen  Aplasie  mit  anderen  Fehl- 

bildungen. 

Auf  das  gemeinsame  Vorkommen  von  partieller  Schilddrüsenaplasie 
zusammen  mit  Fehlbildungen  der  branchialen  Organe  wies  unlängst  Rössle 
an  Hand  einiger  Beobachtungen  hin.  Bei  einem  schwer  mißbildeten  neu- 
geborenen Knaben  mit  Akranie,  Anenzephalie  und  entsprechender  Hypo- 
plasie der  Nebennieren  fand  sich  ein  Mangel  der  Epithelkörperchen 
kombiniert  mit  einer  rechtsseitigen  Hemiaplasie  der  Schilddrüse. 
An  der  Stelle,  wo  der  untere  Pol  des  fehlenden  Schilddrüsenlappens  zu  er- 
warten gewesen  wäre,  fand  sich  ein  Halsthymus,  der  mit  dem  Hauptthymus 
nicht  in  Verbindung  stand.  Links  war  ebenfalls  ein  Rest  von  Halsthymus 
an  der  medialen  Seite  der  unteren  Schilddrüsenhälfte,  zum  Teil  mit  deren 
Gewebe  vermengt,  festzustellen.  Die  Hauptthymusdrüse  war  hy perplastisch ; 
weiterhin  fanden  sich  teilweiser  Mangel  der  Schädelbasis  und  des* Gesichts- 
skeletts, Mangel  des  rechten  Auges,  Umklappung  der  Gaumenplatte  nach 
rechts,  Fehlen  des  mittleren  Oberkiefers  und  Mißbildungen  der  Haut  im 
Bereich  der  Kiemengangsregion. 

In  einem  anderen  Fall,  der  ein  10  Wochen  altes  Mädchen  betraf,  sah 
Rössle  Isthmusmangel  der  Schilddrüse,  kombiniert  mit  Fehlen 
der  Epithelkörperchen  und  zwei  linksseitigen  Halsthymusdrüsen 
(eine  strangförmige,  leicht  verzweigte,  entlang  dem  Vagus  von  der  Zungen- 
beinhöhe bis  zur  Teilungsstelle  der  Carotis  reichende,  und  eine  massigere, 
seitlich  und  hinter  dem  Seitenlappen  der  Schilddrüse).  Im  oberen 
Mediastinum  waren  nur  zwei  kleine  Thymusläppchen  vorhanden,  die  wohl 
als  Ausläufer  des  bilateral  im  Descensus  gehemmten  Thymus  aufzufassen 
sind  (Rössle).  Isthmusmangel  in  Kombination  mit  Hypoplasie  der  Schild- 
drüse und  Fehlbildungen  des  Thymus  sowie  anderen  Entwicklungsstörungen 
sah  auch  Gg.  B.  Gruber  (vgl.  S.  599). 
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V.  Hypoplasie  der  Schilddrüse. 

Die  (angeborene)  Hypoplasie  der  Schilddrüse,  die  nicht  mit  (erworbener) 
Atrophie  verwechselt  werden  darf,  ist  recht  selten.  Die  Unterentwicklung 
betrifft  wie  die  Aplasie  entweder  das  ganze  Organ  oder  nur  einen  Lappen. 
Georg  B.  Gruber  sah  bei  einer  37  cm  langen  Frühgeburt  eine  mit  Isthmus- 
mangel kombinierte  Hypoplasie  der  Schilddrüse,  welche  nur  aus  zwei 
unterhalb  des  Cricoidknorpels  der  Trachea  angelagerten,  je  knapp  0,25  cm 
umfassenden  Läppchen  bestanden.  Die  Frucht  zeigte  außerdem  Mikrostomie, 
Mikroglossie,  Atresie  der  Mundhöhle,  Hypoplasie  des  Thymus,  der  als  Hals- 
thymus  jederseits  im  Karotidendreieck  liegen  geblieben  war,  ein  Genitale 
aneeps  (Hermaphroditismus  spurius  masculinus  externus  et  internus)  und 
eine  Hypertrophia  cordis  congenitalis.  Die  Beobachtung  lehrt,  daß  Schild- 
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drüsenhypoplasie  mit  Mißbildungen  an  anderer  Stelle  kombiniert  sein  kann. 
Marchand  fand  bei  einer  35jährigen,  103  cm  langen  Kretinen  jederseits 
neben  dem  Kingknorpel  an  Stelle  der  Schilddrüse  einen  nur  hanfkorn- 
großen  Körper  und  abwärts  davon  ein  12  mm  langes,  flaches  Gebilde. 
Histologisch  fanden  sich  nur  sehr  mangelhafte  Reste  von  Schilddrüsen- 
gewebe. In  nächster  Nachbarschaft  der  Epithelkörperchen  lagen  Schleim- 
drüsen; im  Zungengrund  befand  sich  wahrscheinlich  etwas  heterotopes 
Schilddrüsengewebe.  Demme  berichtete  über  eine  hypoplastische  Schild- 
drüse bei  einem  3%jährigen  Mädchen,  die  sich  in  Form  zweier  erbensgroßer, 
durch  ein  sehr  dünnes,  bandartiges  Mittelstück  verbundener  Läppchen  zu 
beiden  Seiten  des  Zungenbeines  darbot.  Russow  fand  bei  einem  2%jährigen 
Mädchen  mit  kongenitalem  Myxödem  eine  hypoplastische  Schilddrüse  von 
regelrechter  Form  (Länge  der  Lappen  je  1,8  cm.  Dicke  0,2  cm).  Interessant 
ist  die  Mitteilung  Rohdes,  der  bei  zwei  Brüdern  den  linken  Schilddrüsen- 
lappen kaum  kirschkerngroß,  aber  aus  normalem  Schilddrüsengewebe  auf- 
gebaut fand;  der  rechte  Lappen  war  in  beiden  Fällen  kropfig  entartet. 
Links  war  die  Arteria  thyreoidea  superior  nur  schwach  entwickelt,  die 
Arteria  thyreoidea  inferior  oder  eine  Arteria  thyreoidea  ima  fehlte  völlig. 
Rohde  möchte  die  kropfige  Entartung  des  rechten  Lappens  in  solchen 
Fällen  vielleicht  als  eine  über  das  Maß  hinausschießende  kompensatorische 
Hypertrophie  auffassen.  (Vgl.  auch  die  kropfige  Entartung  des  rechten 
Lappens  [Struma  nodosa]  bei  linksseitiger  Aplasie  in  dem  Fall  von  Dieterle 
und  seine  entsprechende  Auffassung  dieser  Beobachtung.) 

Ist  die  Schilddrüsenfunktion  infolge  einer  Hypoplasie  und  vor  allem 
mangelhafter  Kolloidbildung  bedeutend  herabgesetzt,  so  resultiert  ein 
Zwergwuchs,  den  Sternberg  als  Nannosomia  thyreogenes  oder  hypo- 
thyreotica  bezeichnet r).  Diese  mit  hochgradigen  Störungen  der  Intelligenz 
einhergehende  Nannosomie  unterscheidet  sich  von  dem  eigentlich  kreti- 
nistischen  Zwergwuchs  dadurch,  daß  beim  Kretinismus  der  Zwergwuchs 
unproportioniert,  bei  Hypothyreose  proportioniert  ist  (Sternberg). 

Ueber  eine  vielleicht  im  Sinne  der  Unterentwicklung  aufzufassende 
Beobachtung  der  Schilddrüse  bei  einer  Katze  berichtete  Florentin.  Es 
waren  keine  Drüsenbläschen  aufzufinden,  sondern  das  Organ  bestand  aus 
Zellsträngen,  zwischen  denen  Gefäße  verliefen;  möglicherweise  ist  hier  die 
Schilddrüse  auf  dem  präfollikulären  embryonalen  Stadium,  welches  durch 
Bildung  von  Zellsträngen  gekennzeichnet  ist,  stehen  geblieben. 

Hypoplasie  des  rechten  Schilddrüsenlappens  bei  einem  Hunde,  des 
linken  bei  einer  Ratte  sah  Schilder. 
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VI.  Gehemmter  Descensus  der  Schilddrüsenanlage 
mit  Heterotopie  von  Schilddrüsengewebe 
im  Zungengrund. 

a)  Allgemeines. 

Ist  die  Schilddrüsenanlage  nicht  oder  unvollständig  von  ihrem  Ur- 
sprungsfeld hinabgestiegen,  so  findet  sich  Schilddrüsengewebe  im  Zungen- 
grund in  der  Gegend  des  Foramen  coecum  oder  bei  weiter  vorgeschrittenem 
und  dann  doch  gehemmten  Descensus  auch  in  der  Zungenbeingegend.  Die 
Schilddrüse  fehlt  bei  vollständig  gehemmtem  Descensus  an  normaler  Stelle 
(eHopische  Schilddrüsenbildung  im  Zungengrund  bzw.  am  Zungenbein). 
Hierher  gehören  die  meisten  Fälle  von  sogenannter  Athyreosis  (Wegelin). 
Seltener  ist  der  Descensus  nur  zum  kleineren  Teile  gehemmt,  so  daß  sich 
neben  dem  ektopischen  Parenchym  eine  Schilddrüse  am  regelrechten  Ort 
entwickelt  (akzessorische  Schilddrüsenbildung,  Nebenschilddrüse  im  Zungen- 
grund bzw.  am  Zungenbein).  Die  regelrecht  gelagerte  Thyreoidea  kann  dabei 
normal  groß,  verkleinert  (Onodi),  oder  leicht  vergrößert  (Staelin)  sein. 

Die  Menge  des  heterotopen  Schilddrüsengewebes  im  Zun- 
gengrund ist  sehr  wechselnd.  Wir  finden  alle  Uebergänge  von  einigen 
wenigen  kolloidhaltigen  Follikeln  bis  zu  fast  mannsfaustgroßen  Tumoren. 
Kleinste  Teilchen  von  Schilddrüsengewebe  von  2 — 3  mm  Durchmesser  sahen 
Aschoff,  McCallum  und  Marshall  Fabyan,  Getzowa,  Schilder,  etwas 
größere  Teilchen  von  4,5  und  7  mm  Durchmesser  beobachtete  Wegelin 
in  zwei  Fällen.  Die  sich  tumorartig  darbietenden  heterotopen  Schilddrüsen- 
bildungen können  als  Struma  bezeichnet  werden.  Köhl  unterscheidet  den 
Zungen&asiskropf,  der  höher  gelegen  ist,  und  den  ZungenwwrzeZkropf,  der 
tiefer  in  Nachbarschaft  des  Zungenbeins  gelegen  ist  und  weist  darauf  hin, 
daß  beide  Vorkommnisse  sicn  häufig  kombinieren.  Diese  größeren  Gebilde 
gehören,  wie  Wegelin  meint,  wohl  nicht  mehr  in  das  Gebiet  der  reinen 
Mißbildungen,  sondern  sind  zu  den  hyperplastischen  Prozessen  und  den 
echten  Geschwülsten  zu  rechnen.  Bei  Fehlen  der  Schilddrüse  an  normaler 
Stelle  mag  es  sich  wohl  auch  um  eine  vikariierende  funktionelle  Hyper- 
plasie handeln,  was  auch  in  der  Bezeichnung  „vikariierende  Zungenstruma" 
zum  Ausdruck  kommt. 

b)  Lokale  anatomische  Begleiterscheinungen  des  mangelhaften 
Descensus  der  Schilddrüsenanlage. 

Das  Vorhandensein  von  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  wird 
häufig  begleitet  von  Wucherungsprodukten  des  Ductus  lingualis  und  bei 
gleichzeitiger  mangelnder  Ausbildung  der  Schilddrüse  am  regelrechten  Ort 
von  Cystenbildungen  in  der  Nachbarschaft  des  oberen  Epithelkörperchens  IV, 
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die  sonst  nicht  häufig  sind  [Aschoff,  J.  Erdheim,  Dieterle  (1),, 
McCallum  und  Marshall  Fabyan  und  andere].  Entsprechende  Vorkomm- 
nisse werden  bei  vollständiger  Aplasie  der  Schilddrüse  und  bei  halbseitiger 
Aplasie  der  Schilddrüse  auf  der  Seite  der  Aplasie  beobachtet. 

a)  Die  Wucherungsprodukte  des  Ductus  lingualis. 

Neben  dem  heterotopen  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  finden 
sich  dort  häufig  eigenartige  Sprossungsprodukte  des  Ductus  lingualis,  die 
bereits  bei  der  totalen  Aplasie  der  Schilddrüse  kurz  erwähnt  wurden.  Dort 
kommen  sie  —  und  deshalb  ist  eben  die  Aplasie  eine  totale  —  ohne  das  ge- 
ringste Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  zur  Beobachtung.  Bei  dem 
in  Rede  stehenden  mangelhaften  Descensus  der  Schilddrüse  kann  das 
Mengenverhältnis  von  den  kolloidführenden  Schilddrüsenfollikeln  zu  jenen 
Sprossungsprodukten  des  Ductus  lingualis  außerordentlich  wechseln. 
Schließlich  können  die  Wucherungsvorgänge  der  Elemente  des  Ductus 
lingualis  auch  ausgeblieben  sein  und  es  findet  sich  dann  im  Zungengrund 
nur  Schilddrüsengewebe  (v.  Siebenthal). 

Die  Sprossungsprodukte  am  Ductus  lingualis  bieten  sich  als  kleine 
Cysten,  die  mit  geschichtetem  Plattenepithel  oder  mit  Flimmerepithel 
ausgekleidet  sind,  dar;  Schleimdrüsen  können  in  diese  Cysten  einmünden. 
Ferner  finden  sich  Plattenepithelzüge  mit  Schichtungskugeln  und  kavernöse 
mit  Schleim  gefüllte  Räume.  Während  J.  Erdheim,  dem  Schilder  folgt, 
diese  abnormen  Sprossungsvorgänge  für  eine  echte  Geschwulstbildung  hält, 
möchte  sich  Wegelin  dieser  Annahme  nicht  anschließen.  Wegelin  führt 
aus,  daß  die  Ausbildung  des  Ductus  thyreoglossus  und  seiner  Abkömm- 
linge unterhalb  des  Zungenbeins  unterbleibt  und  infolgedessen  die  vom 
Ductus  ausgehende  Gewebsbildung  sich  auf  engem  Raum  in  der  Zungen- 
basis abspielt,  so  daß  sich  hier  jene  Produkte  des  Duktus  stark  anhäufen 
müssen.  Wegelin  möchte  deshalb  diese  epithelialen  Wucherungen  eher 
als  Gewebsmißbildungen  denn  als  echte  Geschwülste  ansprechen.  Der 
Bezeichnung  Schilders  „indifferente  Sprossungsprodukte"  des  Duktus 
möchte  sich  Wegelin  nicht  anschließen,  da  doch  die  Bildung  von  Schleim- 
drüsen eine  hohe  Differenzierung  beweise. 

Was  Wesen  und  Bedeutung  dieser  Bildung  anlangt,  so  ist  darauf  hin- 
zuweisen, daß  sich  bei  ihrem  Vorhandensein  stets  eine  erhebliche  Störung 
im  Bereich  der  Schilddrüsenentwicklung  findet.  M.  B.  Schmidt  konnte 
unter  60  Fällen  ohne  Störung  der  Schilddrüsenentwicklung  nicht  ein  einziges 
Mal  jene  Wucherungen  der  Elemente  des  Ductus  lingualis  nachweisen. 
Es  kann  nicht  wundernehmen,  wenn  bei  der  Fehlbildung  im  Bereich 
der  Schilddrüse  auch  jene  Unregelmäßigkeiten  an  ihrem  Ausführungs- 
gange (im  phylogenetischen  Sinne)  vorkommen,  die  sich  in  jenen  Wuche- 
rungsvorgängen äußern  (J.  Erdheim). 

ß)  Die  Cystenbildungen  in  der  Umgebung  des  Epithel- 
körperchens  IV. 
Während  branchiogene  Cysten  neben  dem  Epithelkörperchen  III 
normalerweise  nicht  selten  sind,  finden  sie  sich  in  der  Umgebung  des 
Epithelkörperchens  IV  ungleich  weniger  oft.  Bei  Thyreoaplasie  sieht  man 
aber  letztere  fast  stets,  so  daß  sich  die  Annahme  aufdrängt,  daß  beide 
Vorkommnisse  in  Beziehung  stehen  (J.  Erdheim);  deshalb  sei  die  Eigenart 
jener  Cysten  an  dieser  Stelle  besprochen. 
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Diese  oft  bis  fast  erbsengroßen  Cysten  in  der  Umgebung  des  oberen 
Epithelkörperchens  IV  finden  sich  in  jenen  Fällen,  bei  denen  gleichzeitig 
mit  dem  heterotopen  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  die  Schild- 
drüse an  normaler  Stelle  fehlt  und  werden  regelmäßig  auch  bei  totaler 
Aplasie  und  bei  halbseitiger  Aplasie  auf  der  Seite  des  fehlenden  Lappens 
beobachtet.  Sie  bieten  sich  in  der  Regel  in  Gruppen  dar  und  sind  mit 
plattem  bis  kubischen,  teilweise  auch  flimmerndem  Epithel  ausgekleidet; 
Speichel-  oder  Schleimdrüsen  pflegen  in  sie  einzumünden.  Diese  Gebilde 
sind  branchiogener  Herkunft.  Wie  Wegelin  auseinandersetzt,  sind  die 
meisten  Autoren  darin  einig,  daß  die  Cysten  vom  postbranchialen  Körper 
selbst  abstammen.  Wegelin  führt  aus,  daß  dafür  einerseits  die  morpho- 
logische Uebereinstimmung  der  Cysten  und  Drüsen  mit  dem  postbranchialen 
Körper  der  Tiere  und  menschlichen  Föten  (Verdun,  Fusari,  Herrmann 
und  Verdun,  Getzowa)  spreche,  anderseits,  daß  dafür  der  Umstand  zu 
verwerten  sei,  daß  in  einzelnen  Fällen  den  Cysten  und  ihren  Anhängseln 
ein  eigenes  kleines  Epithelkörperchen  und  Thymusmetamer  beigegeben 
sei.  Diese  drüsigen  Bestandteile  würden  der  Glandula  postbranchialis 
(Getzowa)  entsprechen,  der  cystische  Hohlraum  dem  Canalis  centralis 
(Prenant). 

Nach  J.  Erdheim  und  Zuckermann  stammen  die  Cysten  indes  nicht 
vom  postbranchialen  Körper  selbst,  sondern  von  indifferenten  Entodermresten 
jener  Bucht  ab,  aus  welcher  der  postbranchiale  Körper  hervorzugehen 
pflegt.  Schilder  meint,  daß  der  postbranchiale  Körper  teilweise  auf  in- 
differenter Stufe  stehen  geblieben  sei  und  sich  cystisch  umgebildet  habe. 
Die  drüsigen  Bestandteile  hält  Schilder  in  seinem  Fall  für  Schilddrüsen- 
gewebe; er  glaubt  also,  daß  der  postbranchiale  Körper  als  laterale  Schild- 
drüsenanlage sich  am  Aufbau  der  Thyreoidea  beteilige.  Zu  demselben  Er- 
gebnis kommt  Ungermann,  der  ein  follikulär  gebautes  Knötchen  dicht 
neben  dem  oberen  Epithelkörperchen  beobachtete.  Hammar  vertritt  die 
Meinung,  daß  der  postbranchiale  Körper  bei  mangelhaftem  Descensus  der 
Schilddrüsenanlage  auf  einem  Cystenstadium ,  das  dem  Endstadium 
seiner  normalen  Entwicklung  nicht  entspricht,  stehen  bleibe,  weil  der 
bei  der  Verknüpfung  des  postbranchialen  Körpers  mit  der  medianen 
Schilddrüsenanlage  auftretende  induktive  Einfluß  der  medianen  Schild- 
drüsenanlage auf  die  Entwicklung  des  postbranchialen  Körpers  fort- 
falle. Demgegenüber  führt  Wegelin  aus,  daß  die  Ausbildung  einer 
eigenen  Glandula  postbranchialis  (Getzowa)  dagegen  spreche  und  daß 
der  postbranchiale  Körper  auch  bei  normalem  Descensus  erhalten  bleiben 
könne  und  jedenfalls  nicht  immer  in  der  medianen  Schilddrüsenanlage 
aufzugehen  brauche,  wie  sein  häufiges  Vorkommen  beim  Kretinismus, 
auf  das  Getzowa  hinwies,  zeige;  nur  sei  er  bei  der  Athyreosis  leichter 
aufzufinden. 

Die  Frage,  ob  der  postbranchiale  Körper  wirklich  Schilddrüsengewebe 
produziert  und  eine  „laterale"  Schilddrüsenanlage  liefert,  möchte  Wegelin 
auf  Grund  der  Untersuchungen  von  Getzowa  und  namentlich  auf  Grund 
eines  eigenen  Befundes  einer  Glandula  postbranchialis  mit  einer  zentralen 
Cyste  bei  einem  Neugeborenen  mit  totaler  Schilddrüsenaplasie  verneinen. 
Wegelin  nimmt  auf  Grund  der  Befunde  Getzowas  an,  daß  das  Epithel 
der  Cysten  ein  dem  Schilddrüsengewebe  zwar  morphologisch  ähnliches, 
aber  nicht  damit  identisches  Drüsensystem  hervorbringen  könne,  wie  er 
sich  auch  an  seiner  eigenen  Beobachtung  überzeugen  konnte  und  wie  Rössle 
ebenfalls  bestätigte  (vgl.  S.  584 f.). 
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c)  Zur  Frage  der  Entstehungsweise  des  gehemmten  Descensus 
der  Schilddrüsenanlage. 

Was  die  Entstehungsweise  des  mangelhaften  Descensus  der  Schild- 
drüsenanlage betrifft,  so  darf  man  annehmen,  daß  hier  Art  und  Festigkeit 
der  Verbindung  der  Schilddrüsenanlage  mit  den  tiefer  rückenden  Gefäß- 
stämmen wohl  von  ausschlaggebendem  Einfluß  sind. 

Wie  Hammar  und  Hellman  ausführen,  liegt  der  Truncus  arteriosus 
mit  seiner  Gabelung  dem  Mesobranchialfeld  des  Schlunddarmes,  wo  sich 
die  Schilddrüsenanlage  herausbildet,  dicht  an.  Wenn  in  der  Folge  der 
Truncus  arteriosus  immer  mehr  von  der  ventralen  Schlundwand  abrückt, 
behält  die  Schilddrüsenanlage  normalerweise  ihre  ursprüngliche  Lage- 
beziehung zu  jenem  Gefäß  bei,  so  daß  beide  dieselbe  Kaudalverschiebung 
durchmachen.  Während  dieser  Zeit  wächst  die  Anlage  an  Größe,  wobei 
auch  ihre  Form  durch  die  Lage  bedingt  wird.  Es  liegt  auf  der  Hand,  daß 
das  Organ  am  Pharynx  hängen  bleibt,  wenn  in  früher  Zeit  aus  irgendeinem 
Grunde  die  Lagebeziehung  der  Schilddrüsenanlage  zu  den  Gefäßstämmen 
aufgehoben  wird,  so  daß  die  Schilddrüsenanlage  die  kaudale  Verschiebung 
derselben  nicht  mitmacht.  Man  kann  sich  vorstellen,  daß  bei  einer 
zu  festen  Verbindung  der  Schilddrüsenanlage  mit  den  Gefäßstämmen 
Schilddrüsengewebe  mit  in  den  Brustraum  hinabgenommen  werden  kann, 
wenn  die  Gefäße  dort  hineinrücken.  Hierdurch  ist  die  Möglichkeit  der 
Entstehung  von  Nebenschilddrüsen  im  Brustraum,  an  der  Aorta,  im  Herz- 
beutel, ja  im  Myokard  gegeben  (vgl.  unter  Nebenschilddrüsen  S.  653). 

Was  die  abnorm  frühe  Trennung  der  Schilddrüsenanlage  von  der  Gabe- 
lung des  Truncus  bedingt,  wissen  wir  nicht.  Nach  Hammar  und  Hellman 
könnte  eine  abnorm  frühe  Wucherung  des  zwischenliegenden  Mesenchyms 
ein  ursächliches  Moment  abgeben. 

Diese  Gedankengänge  erklären  sowohl  den  vollständig  gehemmten 
Descensus  mit  ektopischer  Schilddrüsenbildung  im  Zungengrund,  sowie  den 
teilweise  gehemmten  Descensus  mit  akzessorischer  Schilddrüsenbildung  dort- 
selbst.  Man  kann  sich  zwanglos  vorstellen,  daß  eine  frühzeitige  vollständige 
oder  fast  vollständige  Trennung  der  Schilddrüsen  anläge  von  der  Gabelung 
des  Truncus  arteriosus  die  ektopische  Schilddrüsenbildung  bedingt,  während 
eine  unvollständige  Trennung,  bei  der  die  Hauptmasse  des  Organs  am 
Truncus  arteriosus  verbleibt  und  mit  ihm  kaudalwärts  hinabwandert,  zur 
akzessorischen  Schilddrüsenbildung  im  Zungengrund  führt. 

Daß  die  ektopische  Schilddrüsenbildung  in  der  Regel  auch  dann  abnorm 
klein  bleibt,  wenn  in  ihr  das  ganze  oder  fast  das  ganze  Anlagematerial  des 
Organs  vorhanden  ist,  läßt  sich  nach  Hammar  und  Hellman  aus  einer 
Störung  der  Ernährung  der  Organanlage  erklären.  Die  Ernährung  wird 
in  der  ersten  Periode  der  Schilddrüsenentwicklung  (vom  Embryo  von  3 
bis  zum  Embryo  von  7  mm)  lediglich  durch  die  aufsteigenden  Aorten,  an 
deren  dünne  endotheliale  Wände  sich  die  Schilddrüsenanlage  dicht  an- 
schließt, besorgt,  während  eigene  Gefäße  der  Schilddrüse  noch  fehlen.  Eine 
Trennung  von  jener  ernährenden  Gefäßgabel  dürfte  somit  die  Entwicklungs- 
fähigkeit des  Organs  stark  beeinflussen  und  zu  abnormer  Kleinheit  desselben 
führen  können. 

d)  Die  Zungenbasisstruma. 

Nimmt  das  im  Zungengrunde  am  Foramen  coecum  vor  der  Epiglottis, 
seltener  etwas  seitlich  davon  (Wolf,  Ilraith)  gelegene  heterotope  Schild- 
drüsengewebe tumorartige  Ausmaße  an,  so  sprechen  wir  von  Zungen- 
basisstruma, Struma  baseos  linguae,  oder  auch  kurz  „Zungenstruma'". 


Die  Zungenbasisstruma. 
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Die  Zungenbasisstruma  ist  häufig  mit  einer  etwas  tiefer  gelegenen 
Zungenwurzelstruma  vergesellschaftet  (Köhl).  In  diesen  Fällen  ist  dann 
der  Descensus  etwas  weiter  fortgeschritten,  ehe  er  gehemmt  wurde.  Wie 
bereits  angeführt,  rechnet  Wegelin  diese  strumösen  Bildungen  nicht  zu 
den  reinen  Mißbildungen,  sondern  zu  hyperplastischen  Prozessen  und  echten 
Geschwülsten.  Sehr  wahrscheinlich  können  kleinste  Partikel  von  Schild- 
drüsengewebe den  Ausgangspunkt  solcher  Strumen  darstellen. 

Die  Bezeichnung  „aberrierte"  Struma  ist  für  die  Zungenstruma  zu  verwerfen;  wir 
verstehen  unter  den  durch  Abirrung  (Abschnürung)  vom  eigentlichen  Drüsenkörper  ent- 
standenen Bildungen  die  lateralen,  unteren,  vorderen  und  hinteren  Nebenschilddrüsen. 

Analog  dem  heterotopen,  nicht  strumös-tumorartig  sich  darbietenden 
Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  können  wir  auch  eine  ektopische 
Zungenbasisstruma  (bei  völligem  oder  teilweisem  Fehlen  der  Schilddrüse 
an  normaler  Stelle)  und  eine  (seltener  vorkommende)  akzessorische-  Zungen- 
basisstruma im  Sinne  eines  echten  Nebenkropfes  bei  einer  an  regelrechtem 
Ort  normal  oder  fast  normal  entwickelten  Schilddrüse  unterscheiden. 


Fig.  3.    Struma  der  Zungenbasis. 
(Nach  Wegelin,  Handb.  d.  spez.  pathol.  Anat.  u.  Histol.,  Bd.  8,  1926,  S.  335.) 

Die  Zungenstruma  ist  ziemlich  selten.  Focht  stellte  1926  110  Fälle 
des  Schrifttums,  die  indes  nicht  einzeln  aufgeführt  wurden,  zusammen.  Das 
weibliche  Geschlecht  ist  auffallend  bevorzugt.  Asch  errechnete  nur  12  % 
männliche  Träger  von  Zungenstrumen.  Dieses  numerische  Mißverhältnis 
suchte  man  mit  der  Ovarialfunktion  in  Verbindung  zu  bringen.  Wir  wissen, 
daß  sich  normale  Schilddrüsen  während  Pubertät,  Menstruation,  Schwanger- 
schaft oder  Entbindung  vergrößern  können.  Daß  eine  solche  Vergrößerung 
auch  bei  der  Zungenstruma  eintreten  kann,  liegt  auf  der  Hand.  Es  ist  daher 
wohl  möglich,  daß  die  stärkere  Größenzunahme  des  ektopischen  Schild- 
drüsengewebes beim  weiblichen  Geschlecht  die  Zungenstruma  vielfach 
häufiger  klinisch  in  Erscheinung  treten  läßt  (Asch),  v.  Chamisso  zieht 
auch  die  Möglichkeit  heran,  daß  bei  Männern  wegen  der  größeren  Weite 
des  Rachenraumes  der  Tumor  an  der  Zungenbasis  symptomlos  bleibe  und 
somit  weniger  häufiger  zur  klinischen  Beobachtung  komme.  Trotz  dieser 
Erwägungen  erscheinen  diese  Verhältnisse,  welche  die  Zungenstruma  beim 
weiblichen  Geschlecht  häufiger  in  Erscheinung  treten  lassen,  nicht  aus- 
reichend, die  überraschend  starke  Bevorzugung  des  weiblichen  Geschlechtes 
zu  erklären,  so  daß  man  annehmen  muß,  daß  die  Neigung  zur  Hemmung 


606 


Kapitel  VIII. 


des  Descensus  der  Thyreoidea  offenbar  an  bestimmte  geschlechtsbestimmende 
Faktoren  gekoppelt  ist  (Wegelin). 

Die  Zungenstruma  ist  in  der  Regel  scharf  abgegrenzt  und  von  normaler 
Schleimhaut  überzogen,  selten  gestielt  (Harvey).  Ihre  Größe  ist  wechselnd. 
Bei  genügender  Ausdehnung  macht  sie  hauptsächlich  Beschwerden  von 
Seiten  der  Atemwege,  welche  besonders  nachts  beim  Schlafen,  wenn  die 
Zunge  zurücksinkt,  eintreten.  Ferner  können  öfteres  Verschlucken,  Fremd- 
körpergefühl und  Störungen  der  Sprache,  die  „klossig"  wird,  auftreten. 
Die  Zungenmuskulatur  in  der  Umgebung  der  Zungenstruma  zeigt  häufig 
Druckatrophie.  Die  bindegewebige  Kapsel  kann  jedoch  auch  an  einzelnen 
Stellen  von  Drüsenbläschen  durchbrochen  sein  oder  auch  ganz  fehlen,  so 
daß  die  Geschwulst  ein  infiltrierendes  Wachstum  in  der  Zungenmuskulatur 
vortäuschen  kann  (Meixner).  Die  Bildungen  sind  hart  oder  weich,  je  nach 
dem  geweblichen  Zustand  des  Parenchyms.  Der  Gefäßreichtum  der  Zungen- 
struma kann  zu  spontanen,  abundanten  Blutungen  aus  dem  Munde  fuhren, 
die  das  erste  Symptom  darbieten  können  (Gelle  und  Bertein).  Somit 
ist  eine  Verwechslung  mit  Haemoptoe  (Galisch)  oder  Haematemesis  (Lym- 
pius)  gegeben.  Anderseits  können  Jahre  hindurch  gelegentliche  gering- 
fügige Blutungen  beobachtet  werden  (Butlin,  Fall  2).  Die  Zungenstruma 
kann  auch  periodisch  mit  der  Menstruation  bluten  (Leulier,  Droessbecque 
und  Goormaghtigh).  Selten  droht  die  Gefahr  subakuten  aryepiglottischen 
Oedems  (v.  Eiselsberg). 

Ist  die  Zungenstruma  als  voluminöse  Geschwulst  angeboren,  kann  sie 
durch  ihre  Größe  schon  kurz  nach  der  Geburt  zum  Erstickungstod  führen 
(Hickman).  Sie  kann  auch,  das  ganze  Leben  hindurch  ohne  Beschwerden 
getragen,  einen  zufälligen  Befund  bei  der  Laryngoskopie  oder  bei  der  Sektion 
(Staelin,  Un germann)  darstellen.  Mitunter  kann  sie  plötzlich  rasch 
wachsen  (Rossteuscher,  Seldowitsch).  Ueber  ein  ganz  akutes  Größer- 
werden während  der  Gravidität  berichtete  Rubele  Wegen  drohender  Er- 
stickungsgefahr, die  unter  der  Geburt  eintrat,  mußte  hier  die  künstliche 
Entbindung  vorgenommen  werden. 

Histologisch  bestehen  die  Zungenstrumen  entweder  aus  normalem 
Schilddrüsengewebe  (Ilraith,  Wolf,  Bernays,  Schäfermeier  u.  a.)  oder 
aus  dem  Gewebe  einer  Struma  colloides  mit  geringerer  oder  reichlicherer 
Kolloidcystenbildung  (Warren).  Ferner  finden  sich  wie  bei  der  gewöhn- 
lichen Struma  colli  gelegentlich  ausgesprochene  hyaline  oder  fibröse  Um- 
wandlung des  Stützgerüstes,  das  Lipoide  enthalten  kann  (Rossteuscher), 
sowie  mitunter  auch  Kalk-  und  Knorpeleinlagerungen,  ja  Verknöche- 
rungen (Staelin,  Walther,  Köhl).  Eine  Zungenstruma  mit  dem  histo- 
logischen Bild  des  foetalen  Adenoms  sah  Tawse.  Im  allgemeinen  ist  die 
Zungenstruma  sehr  gefäßreich,  wodurch  die  erwähnten  Blutungen  be- 
dingt werden,  v.  Chamisso  fand  in  der  Zungenstruma  einer  37jährigen  Kre- 
tinen  eine  ganze  Reihe  verschiedener  Bilder  in  den  einzelnen  Teilen.  Es 
waren  solid  konzentrisch  angeordnete  Epithelhaufen  und  -stränge,  ferner  ein 
von  feinen  Bindegewebszügen  gestütztes  epitheliales  Balkenwerk  zu  beob- 
achten; an  anderen  Stellen  fanden  sich  strahlenförmig  angeordnete  Säulen, 
in  denen  sich  hier  und  da  schon  Follikelherausbildeten,  die  wiederum  anderswo 
die  herrschende  Gewebsform  darstellten  und  auch  Kolloidbildung  erkennen 
ließen.  In  anderen  Provinzen  herrschten  indes  groß-cystische  Follikel  mit 
flachem  Epithel  vor,  die  mit  Kolloid  prall  gefüllt  waren,  häufig  miteinander 
konfluierten  und  auch  zahlreiche  Papillen  aufwiesen,  v.  Chamisso  fand  somit 
alle  Stadien  des  Schilddrüsenparenchyms,  von  embryonalen  Bildern  einer- 
seits, lebhaft  wuchernden  Partien  anderseits  bis  zu  offenbar  normal  funk- 
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tionierendem  und  kolloid-cystisch  entartetem  Drüsengewebe  vor.  Eine 
größere  Mannigfaltigkeit  der  histologischen  Bilder  in  einer  Zungenstruma 
sah  auch  Wegelin,  der  den  Fall  von  Lindt  untersuchte.  Hier  lag  eine 
typische  Struma  nodosa  mit  mehreren  Knoten  von  % — 1,5  cm  Durchmesser 
vor,  die  sich  histologisch  ganz  verschieden  verhielten  und  teils  dem  trabe- 
kulären, teils  dem  klein-  oder  großfollikulären  Typus  entsprachen.  In  den 
letzteren  Knoten  zeigte  das  Epithel  stellenweise  starke  Wucherung.  Das 
Stroma  der  Knoten  war  teilweise  hyalin  oder  ödematös,  die  Gefäße  vielfach 
verkalkt.  Zwischen  den  Knoten  und  am  Rande  der  Struma  lagen  kom- 
primierte Schilddrüsenläppchen.  Andere,  nicht  zusammengedrückte  Läpp- 
chen, bestanden  aus  kleinen  Bläschen  und  Schläuchen  mit  kubischem  oder 
zylindrischem  Epithel  und  eosinophilem  Kolloid. 

Was  die  Wertigkeit  der  innersekretorischen  Funktion  der 
Zungenstruma  betrifft,  so  können  zwei  Gruppen  unterschieden  werden. 
Die  erste  Gruppe  ist  gekennzeichnet  durch  eine  ausgesprochene  funk- 
tionelle Insuffizienz  des  heterotopen  Schilddrüsengewebes ;  in  diesen  Fällen 
kann  bereits  ein  kongenitales  Myxödem  vorhanden  sein.  Bei  der  zweiten 
Gruppe  ist  das  ektopische  Schilddrüsengewebe  bei  völligem  Fehlen  der 
Schilddrüse  an  normaler  Stelle  funktionell  vollwertig  (vikariierende  Zungen- 
struma). Durch  Sektionsbefund  erwiesen  sind  hier  nur  die  Fälle  von 
Ungermann  und  Getzowa  (2).  In  den  Fällen  von  Seldowitsch,  Goris, 
Riethus,  Lenzi,  Berger,  Asch  u.  a.  macht  das  nach  der  Operation  (voll- 
ständige Exstirpation  der  Zungenstruma)  aufgetretene  Myxödem  es  sehr 
wahrscheinlich,  daß  auch  hier  eine  vikariierende  Zungenstruma  vorgelegen 
hat.  Auch  Rossteuscher  möchte  seine  Beobachtung  hier  anreihen;  die 
Zungenstruma  wurde  nur  zur  Hälfte  entfernt,  ein  Myxödem  trat  nach  der 
Operation  nicht  auf.  Es  ist  selbstverständlich,  daß  nach  der  Operation 
einer  Zungenstruma  das  postoperative  Myxödem  droht,  wenn  die  Zungen- 
struma das  einzige  im  Körper  vorhandene  Schilddrüsengewebe  darstellt 
und  vollständig  entfernt  wird.  Nach  einer  Zusammenstellung  von  Lenzi 
(1905)  trat  in  22  %  der  operierten  Fälle  Myxödem  auf,  nach  Asch  (1914) 
nur  in  9  %.  Rezidive  nach  der  Operation  wurden  beobachtet  (Butlin,  Smith, 
Federoff  u.  a.). 

a)  Maligne  Entartung  der  Zungenbasisstruma. 

Brentano  berichtete  über  einen  kleinwalnußgroßen,  prall  elastischen 
Knoten  in  der  Zungensubstanz,  4  mm  unter  der  Schleimhaut  gelegen,  der 
einen  strumösen  Bau  aufwies.  Analog  aufgebaute  Knoten  fanden  sich  in 
den  Halslymphdrüsen.  Der  Ausgangspunkt  des  Tumors  war  nicht  mit 
Sicherheit  festzustellen.  Brentano  denkt  daran,  daß  es  sich  um  eine 
maligne  entartete  Zungenstruma  handelt,  während  Köhl  annehmen  möchte, 
daß  es  sich  bei  dem  Tumor  in  der  Zunge  nur  um  eine  Metastase  gehandelt 
hat.  Karzinomatöse  Entartungen  eines  Zungenkropfes  beobachteten  auch 
Ray  und  Tyler.  Im  Fall  von  Tyler  hatte  der  bohnengroße  Tumor 
Metastasen  in  beiden  Lungen  gesetzt.  Peracchia  sah  eine  maligne  Zungen- 
basisstruma mit  Metastasen  in  den  Halslymphknoten. 

e)  Kombination  des  gehemmten  Descensus  der  Schilddrüsen- 
anlage mit  anderen  Fehlbildungen. 

Schilder  (Fall  1)  sah  bei  einem  5  Monate  alten  Knaben,  dessen  Schild- 
drüsenanlage sich  nur  zu  einem  Processus  pyramidalis  und  zu  einer  Zungen- 
schilddrüse entwickelt  hatte,  eine  Spina  bifida  in  der  Kreuzgegend  und  eine 


Schwalbe- Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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Nebenmilz.  In  dem  Fall  von  W.  H.  Schultze  fanden  sieh  bei  einem  26jähr. 
zwerghaften  myxödematösen  Mädchen,  welches  nur  eine  Zungenstruma 
von  2,5  cm  Durchmesser  aufwies,  Leberadenome,  ein  doppeltes  Nieren- 
becken und  doppelte  Ureteren  beiderseits,  Naevi  pigmentosi  und  poly- 
cystisehe  Degeneration  beider  Ovarien.  Das  Mädchen  verblutete  an  einer 
profusen  Menorrhagie.  Leberadenome  sah  auch  Wegelin  in  zwei  Fällen 
von  kongenitalem  Myxödem  mit  etwas  Schilddrüsengewebe  in  der  Zungen- 
basis. Als  Folge  der  Unterfunktion  des  dystopischen  Schilddrüsengewebes 
fand  sich  weiterhin  eine  adenomatöse  Hypertrophie  der  Hypophyse,  welche 
ausschließlich  die  Hauptzellen  betraf.  Heyn  berichtete  kurz  über  die 
Sektionsbefunde  bei  zwei  myxödematösen  Schwestern  mit  angeborener 
Lues  und  Athyreosis.  Die  Schilddrüse  fehlte  an  normaler  Stelle;  über  das 
Verhalten  des  Zungengrundes  wurde  nichts  mitgeteilt.  Bei  dem  einen 
Mädchen  fand  sich  außer  dem  Mangel  der  Schilddrüse  an  regelrechtem 
Ort  ein  Situs  inversus  viscerum;  die  Milz  lag  rechts,  die  Leber  links,  das 
Herz  in  der  Mitte,  die  linke  Lunge  war  dreiteilig.  Bei  der  Schwester  fehlte 
die  Nasenscheidewand. 

Die  Hemmung  des  Schilddrüsendescensus  kann  also  von  anderen  Ent- 
wicklungsstörungen  begleitet  werden. 
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VII.  Polgen  der  angeborenen  mangelhaften 
oder  fehlenden  Schilddrüsenfunktion. 

a)  Allgemeines. 

Die  Allgemeinveränderungen,  welche  als  Folge  des  angeborenen  Weg- 
falls oder  hochgradiger  Herabsetzung  der  Schüddrüsenfunktion  bei  Thyreo- 
aplasie,  hochgradiger  Hypoplasie  oder  gehemmtem  Descensus  der  Schild- 
drüsenanlage mit  funktionell  ungenügendem  heterotopen  Schilddrüsen- 
gewebe im  Zungengrund  auftreten,  ergeben  das  klinische  Bild  des  kon- 
genitalen Myxödems.  Wir  können  den  durch  jenen  Mangel  an  Schild- 
drüsenhormon bedingten  Zustand  auch  kurz  als  Athyreosis  bezeichnen. 
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Die  Tatsache,  daß  sich  hierbei  die  Kardinalsymptome,  Wachstums- 
störungen und  Myxödem,  in  der  Regel  erst  einige  Wochen  nach  der  Geburt 

manifestieren  (auch  bei 
totaler  Thyreoaplasie), 
scheint  darauf  hinzu- 
weisen, daß  möglicher- 
weise mütterliches 
Schilddrüsenhormon  im 
intrauterinen  Leben 
vikariierend  eintreten 
kann,  so  daß  die 
Symptome  mangelnder 
Schilddrüsenfunktion 
erst  eintreten,  wenn  der 
auf  plazentarem  Wege 
mitgegebene  Hormon- 
vorrat   erschöpft  ist 

(PlNELES,  BORCHARDT). 

Indes  zeigt  der  Fall 
von  E.  J.  Kraus  (männ- 
liches Neugeborenes  mit 
totaler  Thyreoaplasie). 
daß  auch  schon  zur 
Zeit  der  Geburt  beim 
Athyreotischen  ausge- 
sprochene Veränderun- 
gen ,  namentlich  an 
den  innersekretorischen 
Drüsen,  zu  konstatie- 
ren sind,  so  daß  ein 
ausreichen  der  Ersatz 
der  fehlenden  fetalen 
Schilddrüse  durch  das 
mütterliche  Organ  nicht 
angenommen  werden 
kann,  wenn  auch  der 
diaplazentare  Ueber- 
gang  von  Schilddrüsen- 
hormon  von  der  Mutter 
auf  die  Frucht  durch 
Tierexperimente  G.  Dö- 
derleins  erwiesen  zu 
sein  scheint.  Es  lehrt 
also  die  Beobachtung 
von  E.  J.  Kraus,  daß 
die  Schilddrüse  schon 
in  der  Fetalzeit  eine 
inkretorische  Tätigkeit 
entfaltet ;  auch  die  Beob- 


Fig.  4.  Totale  Thyreoaplasie  (kongenitales  Myxödem) 
bei  einem  4  Monate  alten  Mädchen,  durch  Sektion  sicher- 
gestellt. Gewicht  bei  der  Geburt  4000  g,  14  Tage  vor  dem 
Tode  3310  g.  Klinisch:  Haut  kühl,  trocken,  am  Abdomen 
papierdünn  und  gespannt,  sonst  überall  in  Falten  ab- 
hebbar. Haare  borstig,  trocken,  Augenlider  wulstig,  Zunge 
groß,  Nasenwurzel  eingezogen,  Muskulatur  fast  athleten- 
haft.  Nabel  hernienartig  vorspringend  ohne  reponiblen 
Inhalt,  keine  Bruchpforte  fühlbar.  [Unter  Benutzung  einer 
Originalphotographie  und  der  Angaben  von  Tu.  Dieteri.e, 
„Die  Athyreosis  unter  besonderer  Berücksichtigung  der 
dabei  auftretenden  Skelettveränderungen,  sowie  der  dif- 
ferentialdiagnostisch vornehmlich  in  Betracht  kommen- 
den Störungen  des  Knochenwachstums",  (Virch.  Arch., 
Bd.  184,  1906,  S.  56);  das  Gehörorgan  dieses  Falles  wurde 
von  Siebenmann  untersucht  und  ergab  normale  Formen 
und  Größenverhältnisse  des  Labyrinths  und  seines  In- 
haltes „Ueber  die  Funktion  und  die  mikroskopische 
Anatomie  des  Gehörgangs  bei  totaler  Aplasie  der  Schild- 
drüse", (Arch.  f.  Ohrenheilk.,  Bd.  70,  1907,  S.  83.)] 


achtung  von  Bucciante 

und  Maspes,  die  schon  bei  54  mm  langen  Embryonen  Kolloidbildung 
sahen,  und  die  Feststellung  Wegelins,  nach  der  bei  Feten  von 
25 — 40  cm  Länge  schon  ziemlich  beträchtliche  Kolloidbildung  in  den 


Thymus. 
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größeren  Bläschen  beobachtet  werden  kann,  zeigen,  daß  die  fetale  Schild- 
drüse keineswegs  immer  funktionslos  und  eine  ruhende  Drüse  ist. 
Vielmehr  wird  sie  bis  zu  einem  gewissen  Grade,  soweit  das  mütter- 
liche Sekret  nicht  ausreicht,  auch  innersekretorische  Aufgaben  erfüllen 
können  (Wegelin).  Auch  nach  E.  Maurer  sezerniert  die  Schilddrüse 
im  intrauterinen  Leben  und  ergänzt  die  Funktion  des  mütterlichen 
Organs;  dafür  sprechen  weiterhin  die  Versuche  von  Tanberg,  der 
durch  Verfütterung  von  Schilddrüsensubstanz  von  bei  der  Geburt  ver- 
storbenen Früchten  an  Kaulquappen  eine  Beschleunigung  der  Metamor- 
phose erzielen  konnte.  Ueber  entsprechende  Ergebnisse  berichteten 
Kumph  und  Smith  bei  Benutzung  von  Schilddrüsensubstanz  von  Schweine- 
embryonen. Nach  Hammar  beginnt  die  innersekretorische  Tätigkeit 
der  menschlichen  Schilddrüse  schon  bei  Embryonen  von  27 — 28  mm 
Länge. 

Pineles  hat  darauf  hingewiesen,  daß  die  größte  Zahl  der  Beobachtungen, 
die  man  als  sporadischen  Kretinismus  bezeichnet,  der  Athyreosis, 
also  dem  kongenitalen  Myxödem,  angehören.  Klinisch  findet  sich 
neben  hochgradigen  Wachstumshemmungen  und  -Störungen  (Zwergwuchs) 
der  bekannte  kretinische  Gesichtsausdruck,  der  sich  in  der  eigenartigen 
Beschaffenheit  der  Haut,  der  eingesunkenen  Nasenwurzel,  der  breiten  Nase, 
der  wulstig  aufgeworfenen  Lippen  äußert;  ferner  die  eigentümliche  Haut- 
beschaffenheit am  sonstigen  Körper,  die  Fettpolster,  namentlich  zu  beiden 
Seiten  des  Halses,  Nabelbruch,  hartnäckige  Stuhlverstopfung,  schwere 
psychische  Störungen,  die  kurzen  plumpen  Extremitäten,  die  offenen 
Schädelnähte  und  Fontanellen,  endlich  die  Verkümmerungen  der  Geschlechts- 
organe. All  diese  Störungen  sind  stets  hochgradiger  Natur  (Pineles).  Sie 
können  erfolgreich  mit  Schilddrüsenpräparaten  behandelt  werden  (Malm- 
berg). Beim  infantilen  Myxödem  vollzieht  sich  die  Entwicklung  in  den 
ersten  Jahren  völlig  normal,  die  Symptome  entwickeln  sich  gewöhnlich 
erst  vom  5. — 6.  Lebensjahr  an  und  sind  auch  in  der  Regel  nicht  so  hoch- 
gradig wie  beim  kongenitalen  Myxödem,  doch  ist  die  strenge  Unterscheidung 
zwischen  kongenitalem  und  infantilem  Myxödem  wohl  in  vielen  Fällen 
kaum  durchführbar. 

Die  Veränderungen,  welche  bei  der  angeborenen  Athyreosis  in  den 
Organen  sich  entwickeln,  werden  sich  teilweise  von  dem  thyreopriven  Zu- 
stand der  Erwachsenen  deshalb  unterscheiden,  weil  bei  der  angeborenen 
Athyreosis  der  Mangel  an  Schilddrüsenhormon  sich  nicht  an  den  fertig 
gebildeten,  sondern  an  den  in  der  Entwicklung  begriffenen  Organen  aus- 
wirkt. Im  folgenden  seien  die  wichtigsten  Veränderungen  kurz  besprochen, 
die  bei  der  Athyreosis  beobachtet  werden. 

b)  Thymus. 

Die  Thymusdrüse  ist  bei  Thyreoaplasie  häufig  hypoplastisch  [Erd- 
heim, Schilder,  Maresch,  Dieterle  (1),  Schultz,  E.  J.  Kraus];  im  Fall 
Rössle  (28jährige  Zwergin)  fand  sich  nur  ein  reiner  Fettkörper.  Schilder 
(3%  Monate  alter  Knabe)  und  E.  J.  Kraus  (neugeborener  Knabe)  sahen 
histologisch  regressive  Veränderungen  im  Thymusgewebe.  Auch  bei  Hypo- 
plasie der  Schilddrüse  kann  die  Thymusdrüse  hypoplastisch  gefunden  werden 
(Georg  B.  Gruber).  Der  Schilddrüsenmangel  kann  also  das  Wachstum 
des  Thymus  hemmen  oder  bringt  ihn  auf  alle  Fälle  zur  frühzeitigen  In- 
volution (Wegelin). 
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c)  Hypophyse. 

Die  Hypophyse  kann  hyperplastisch  verändert  sein;  im  Fall  Kössle 
(28jährige  Zwergin)  wog  sie  725  mg,  bei  der  Beobachtung  von  E.  J.  Kraus 
(männliches  Neugeborenes)  war  sie  ebenfalls  vergrößert.  Diese  Veränderung 
der  Hypophyse  entspricht  wohl  durchaus  dem  im  Experiment  erzeugten 
und  auch  dem  bei  erst  im  postnatalen  Leben  eintretenden  Schilddrüsen- 
ausfall zu  beobachtenden  Prozeß  (Zuckermann).  Die  Hyperplasie  beruht 
in  erster  Linie  auf  eine  Vermehrung  der  Hauptzellen. 

d)  Epiphyse. 

An  der  Epiphyse  konnten  Schultz  und  Wegelin  bei  Athyreosis  keine 
handgreiflichen  Veränderungen  feststellen. 

e)  Epithelkörperchen. 

Auch  an  den  Epithelkörperchen  scheint  der  Schilddrüsenmangel  keine 
sicheren  Veränderungen  nach  sich  zu  ziehen  (Wegelin).  Die  Epithel- 
körperchen werden  in  der  Regel  bei  Thyreoaplasie  völlig  normal  gefunden, 
ein  Zeichen  dafür,  daß  sie  sich  unabhängig  von  der  Schilddrüse  entwickeln. 

f)  Nebennieren. 

Die  Nebennieren  waren  im  Fall  von  Wegelin  (20  Tage  altes  Mädchen) 
auffallend  groß  und  zeigten  keine  Zeichen  postnatalen  Umbaues.  Bei  den 
Beobachtungen  von  Rössle  und  Wegelin  wies  die  Zona  glomerulosa  eine 
bindegewebige  Sklerose  auf.  Sano  sah  die  Rinde  atrophisch  und  das  Mark 
hypertrophisch.  In  dem  Fall  von  E.  J.  Kraus  indes  (männliches  Neu- 
geborenes) war  die  Nebennierenrinde  stark  hyperplastisch  und  das  gleich- 
falls vermehrte  Nebennierenmark  mit  gut  ausgeprägter  Chromreaktion  an- 
scheinend vorzeitig  gereift  (Gewicht  beider  Nebennieren  12,9  g  gegen  6 — 7  g 
der  Norm).  E.  J.  Kraus  möchte  bei  der  Sklerose  der  Nebennieren,  die  bei 
athyreotischen  Individuen  zur  Beobachtung  kommen  kann,  die  längere 
Zeit  gelebt  haben ,  annehmen ,  daß  auch  in  solchen  Fällen  ursprüng- 
lich eine  Vergrößerung  der  Nebennieren  vorgelegen  habe.  Die  Beobach- 
tung von  E.  J.  Kraus  ist  besonders  beachtenswert,  da  sie  ein  Neu- 
geborenes mit  totaler  Thyreoaplasie  betraf. 

g)  Hoden. 

Die  Hoden  waren  in  dem  Fall  von  E.  J.  Kraus  (Neugeborenes  mit 
totaler  Thyreoaplasie)  von  normalem  Gewicht.  Histologisch  bestand  indes 
ein  geringer  Unterschied  gegenüber  der  Norm  darin,  daß  die  Hodenkanäl- 
chen  ausschließlich  aus  kleinen,  undifferenzierten  Zellen  aufgebaut  waren, 
während  sie  beim  normalen  Neugeborenen  doch  schon  vereinzelt  Spermato- 
gonien  enthalten.  Ferner  war  das  Interstitium  frei  von  Lipoid,  während 
es  sonst  in  geringer  Zahl  leicht  verfettete  Zwischenzellen  enthält. 

Ii)  Ovarien. 

Die  Ovarien  waren  im  Fall  Maresch  (lljähriges  Mädchen)  von  reich- 
lichen, bis  nahezu  erbsengroßen  Follikeln  durchsetzt,  im  Fall  von  Rössle 
(28jährige  Zwergin)  und  in  einer  Beobachtung  von  Wegelin  zeigten  sie 
nur  wenige  Ovulationsnarben,  in  einem  andern  Fall  von  Wegelin  (19jähriges 
Mädchen)  war  die  Oberfläche  der  Ovarien  glatt.  In  den  Fällen  Wegelins 
boten  die  Ovarien  außerdem  das  Bild  der  kleinzystischen  Degeneration. 
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i)  Mundspeieheldrüsen. 

Wegelin  sah  bei  kongenitalem  Myxödem  eine  auffallende  Vergrößerung 
der  Mundspeicheldrüsen,  was  eine  innige  Beziehung  zwischen  Speicheldrüse 
und  Schilddrüse  wahrscheinlich  macht. 

k)  Skelett. 

Der  angeborene  Schilddrüsenmangel  macht  sich  am  Skelett  in  einer 
Wachstumshemmung  (Nannosomia  athyreotica)  bemerkbar.  Die  Knorpel- 
fugen bleiben  offen.  Wie  besonders  Dieterle  (1)  zeigte,  und  Stoccada 
aus  dem  Institut  Wegelins  und  Wegelin  selbst  bestätigten,  sind  vornehmlich 
die  primitiven  Markräume  kurz  und  spärlich;  die  Eröffnung  der  Knorpel- 
kapseln durch  die  Markzellen  ist  gehemmt.  Die  primären  Störungen  liegen 
offenbar  im  Knochenmark  selbst.  Häufig  ist  an  der  Diaphysengrenze  ein 
lamellär  gebauter,  knöcherner  Querbalken  vorhanden,  der  indes  für  die 
Wiederaufnahme  des  Längenwachstums  kein  Hindernis  ist,  sondern  höch- 
stens als  ein  Symptom  des  Wachstumsstillstandes  angesehen  werden  kann 
[Dieterle  (1)]. 

Wie  Wegelin  auseinandersetzt,  bedürfen  die  Knochenveränderungen  zu 
ihrer  Ausbildung  einer  gewissen  Zeit;  bei  einem  3  Wochen  alten  Kind  mit 
Athyreosis  konnte  Wegelin  noch  keine  Abweichung  von  der  Norm  fest- 
stellen. Auch  E.  J.  Kraus  sah  bei  dem  von  ihm  beobachteten  Neugeborenen 
mit  totaler  Thyreoaplasie  keine  Veränderungen  am  Skelettsystem;  ins- 
besondere waren  die  enchondralen  Ossifikationszonen  normal.  In  An- 
betracht der  beim  athyreotischen  Neugeborenen  beobachteten  Verände- 
rungen an  einigen  endokrinen  Drüsen  muß  auf  Grund  dieser  Befunde  die 
Möglichkeit  in  Betracht  gezogen  werden,  daß  das  mütterliche  Schilddrüsen- 
hormon zur  Entwicklung  des  Skelettsystems  zunächst  mit  ausreicht,  zur 
normalen  Entwicklung  einiger  endokriner  Drüsen  jedoch  nicht. 

1)  Zähne. 

Die  Bildung  der  Zähne  kann  ausbleiben,  verzögert  oder  unvollständig 
sein.  Die  zweite  Zahnung  ist  rückständig  (Siegert).  Ferner  besteht  Neigung 
zu  Stellungsanomalien  der  Zähne  und  zu  Karies  (Nelle). 

Nelle,  der  den  Fall  von  Rössle  (28jährige  Zwergin  mit  totaler  Thyreo- 
aplasie) hinsichtlich  des  Gebisses  genau  untersuchte,  fand  ein  Gebiß,  das 
etwa  dem  eines  7jährigen  Kindes  entsprach  mit  Stellungsanomalien  an 
den  durchbrechenden,  bleibenden  Schneidezähnen  und  einer  auffallend 
großen  Zahl  von  Schmelzsprüngen  in  den  Milchzähnen. 

m)  Muskulatur. 

Die  quergestreifte  Muskulatur  ist  blaß  und  zeigt  mikroskopisch  unter 
dem  Sarkolemm  schollige,  homogene,  basophile  Massen  (Maresch,  Schultz, 
Wegelin).  Schultz  nimmt  an,  daß  unter  lebhafter  Wucherung  der  Sar- 
kolemmkerne  die  kontraktile  Substanz  zerfalle,  wobei  die  Querstreifung 
der  Fibrillen  verloren  gehe  und  diese  selbst  sich  mit  dem  Sarkoplasma  in 
eine  schollige  Masse  umwandeln.  Im  weiteren  Verlauf  des  Prozesses  kommt 
es  dann  nach  Schultz  zu  einer  Auflösung  der  Kerne,  deren  Chromatin  die 
gesamte  Zerfallsmasse  diffus  durchdringt. 
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n)  Haut. 

Die  Haut  zeigt  in  wenigen  Beobachtungen  von  kongenitalem  Myx- 
ödem keine  Veränderungen  (Peucker,  Zuckermann),  während  sie  in  den 
meisten  Fällen  den  äußerlich  typischen,  aber  in  ihren  feineren  Veränderungen 
nur  lückenhaft  bekannten  (Wegelin)  Myxödemhautcharakter  aufweist. 
Wichtig  ist  immerhin,  daß  in  einigen  Fällen  eine  schleimartige,  wenn  auch 
manchmal  nicht  mit  Muzin  ganz  identische  Substanz  im  Korium  oder  in 
der  Subkutis  gefunden  wurde  (Wegelin).  Wegelin  sah  in  seinen  Fällen 
von  Athyreosis  neben  einer  Vermehrung  der  Bindegewebsfibrillen  im 
Papillarkörper  noch  eine  Vakuolisierung  der  Schweißdrüsen  und  eine  leichte 
Wucherung  der  Haarfollikelepithelien. 

o)  Zentralnervensystem. 

Während  beim  erworbenen  thyreopriven  Zustand  das  Zentralnerven- 
system nach  Angaben  einiger  Autoren  völlig  normal  gefunden  wird,  und 
andere  Forscher  (auch  bei  experimenteller  Entfernung  der  Schilddrüse) 
über  geringfügige,  nicht  besonders  charakteristische  und  keineswegs  ein- 
heitliche Veränderungen  berichten,  können  in  Fällen  von  Thyreoaplasie 
bestimmte  Veränderungen  gefunden  werden,  die  als  der  Ausdruck  einer 
Entwicklungshemmung  aufgefaßt  werden  müssen.  Aeltere  Untersuchungen 
von  Muratow  (1898)  und  Bourneville-Philippe  (1903)  beziehen  sich 
ausschließlich  auf  die  Großhirnrinde.  Während  die  Befunde  Muratows 
wenig  überzeugend  sind  (Lotmar),  fand  Philippe,  der  den  Fall  Bourne- 
villes histologisch  untersuchte,  eine  verbreitete  Leptomengitis,  Verminde- 
rung der  Zahl  der  Ganglienzellen,  die,  statt  zu  Säulen  geordnet  zu  sein,  in 
kleinen  Häufchen  oder  kurzen  Ketten  angeordnet  waren.  Die  Ganglien- 
zellen waren  klein,  deformiert  und  erinnerten  an  die  Struktur  der  Neuro- 
blasten. Diese  Veränderungen  waren  besonders  im  Stirn-  und  Scheitel- 
lappen ausgeprägt.  Unlängst  hat  Lotmar  am  Institut  Wegelins  die  Gehirne 
von  im  jugendlichen  Alter  verstorbenen  Mädchen  (19  und  27  Jahre),  bei 
denen  es  sich  um  athyreotische  Individuen  mit  nur  wenig  ektopischem 
Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund  handelte,  untersucht.  Lotmar  wies 
deutliche  architektonische  Störungen  in  der  Großhirnrinde  und  im  Kleinhirn 
nach.  Er  fand  Zellarmut  der  zweiten  und  dritten  Schicht  in  ausgedehnten 
Areae,  namentlich  des  Stirn-  und  Scheitellappens,  Verlagerung  ziemlich 
zahlreicher  PuRKiNjE-Zellen  in  die  Molekularschicht,  oft  verbunden  mit 
Formatypie  und  erhebliche  Vermehrung  der  GoLGi-Zellen  im  Kleinhirnmark. 
Diese  Störungen  sind,  wie  Lotmar  überzeugend  ausführt,  der  Ausdruck 
einer  Entwicklungshemmung;  nur  für  die  Verlagerung  der  Purkinje- 
Zellen  bedarf  diese  Auffassung  noch  der  Sicherung,  da  die  normalen  Ent- 
wicklungsvorgänge hier  zum  Teil  noch  zweifelhaft  sind.  Weitere  Ver- 
änderungen, die  Lotmar  aufzeigen  konnte,  bestanden  in  einem  Oedem  der 
Großhirnrinde  mit  ödematöser  Ganglienzellveränderung  namentlich  der 
oberen  Schichten,  ferner  uncharakteristische  chronische  Zellveränderungen 
oder  fettige  Degeneration  der  Ganglienzellen  in  den  tieferen  Schichten; 
weiterhin  fanden  sich  ausgedehnte  Kalkniederschläge  im  Pallidum,  Pseudo- 
kalkniederschläge  im  Dentatum.  Für  diese  Veränderungen  ist  ein  Zu- 
sammenhang mit  dem  Schilddrüsenausfall  teils  möglich,  teils  wahrschein- 
lich ;  sie  sind  aber  wohl  als  Folgen  gestörten  Gewebsstoffwechsels,  teilweise 
auch  als  Erscheinungen  vorzeitiger  Involution  zu  deuten.  Die  archi- 
tektonischen Veränderungen  waren  in  den  Fällen  Lotmars  ihrer  Schwere 
nach  ungleich  verteilt;  diese  Tatsache  dürfte  auf  individuelle  Momente 
zurückzuführen  sein  (Lotmar). 


Gehörorgan. 
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p)  Gehörorgan. 

Siebenmann  konnte  bei  einem  4 ^jährigen  myxödematösen  Kind  mit 
totaler  Thyreoaplasie  [es  handelte  sich  um  den  Fall,  den  Dieterle  (1) 
von  anderen  Gesichtspunkten  aus  veröffentlichte  und  der  auf  Fig.  4 
abgebildet  ist]  weder  Veränderungen  am  häutigen  Labyrinth  noch  am 
Hörnerv  nachweisen.  Größenverhältnisse  und  Form  des  Labyrinths  waren 
völlig  normal.  Die  Schilddrüse  ist  also  offenbar  für  die  Entwicklung  des 
häutigen  Labyrinths  während  des  intrauterinen  Lebens  entbehrlich.  Die 
klinische  Beobachtung,  wonach  selbst  totaler  Mangel  der  Schilddrüse  in 
der  Regel  nicht  zur  Schwerhörigkeit  führt,  muß  uns  daher  veranlassen,  die 
„dysthyre"  Schwerhörigkeit  (Bloch),  welche  nach  Bloch  auf  kropfiger 
Degeneration  oder  Aplasie  der  Schilddrüse  beruhen  soll,  auf  andere  Ur- 
sachen zurückzuführen  (Siebenmann). 


Schrifttum  zu:  VII.  Folgen  der  angeborenen  mangelhaften  oder 
fehlenden  Schilddrüsenfunktion. 
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VIII.  Abkömmlinge  des  Ductus  thyreoglossus  ')• 

a)  Allgemeines. 

Reste  des  Ductus  thyreoglossus  finden  sich  bei  Mensch  und  Tier  außer- 
ordentlich häufig.  Mangelnde  Rückbildung  gewisser  Abschnitte  des  Ductus 
ist  hier  und  da  die  Regel,  so  daß  man  in  diesen  Fällen  eigentlich  ein  völliges 
Verschwinden  der  gesamten  Ductusanlage  als  ungewöhnlich  bezeichnen 
müßte. 

So  bleibt  meist  der  oberste  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  beim 
Menschen  als  Foramen  coecum  linguae  bestehen,  sehr  häufig  persistiert  er 
auch  in  Form  eines  mehr  oder  weniger  längeren  Kanals  als  Ductus  linguales, 
der  bis  zum  Zungenbein  reichen  kann.  Der  untere  Abschnitt  des  Ductus 
kann  als  häutiges  Rohr  persistieren,  meist  dagegen  bildet  er  sich  in 
Schilddrüsengewebe  um  und  liefert  so  den  sehr  häufigen  Lobus  pyramidalis 
der  Schilddrüse.  Sehr  selten  bleibt  der  Ductus  in  seiner  ganzen  Länge  er- 
halten. 

Im  Anschluß  an  persistierende  Reste  können  sich  im  ganzen  Verlauf 
des  Ductus  thyreoglossus  Cysten  entwickeln  und  es  kann  ektopisehes  ScMU- 
drüsengewebe  gebildet  werden.  Häufig  findet  sich  die  Persistenz  ver- 
schiedener Abschnitte  nebeneinander.  Nach  Wenglowski  (1)  finden  sich 
in  30  %  der  Fälle  solche  Ueberbleibsel  auf  dem  Wege,  den  die  Schilddrüsen- 
anlage genommen  hat. 

Persistenz  des  Ductus  thyreoglossus  sah  Goodey  auch  bei  Selachiern. 

Cysten  des  Ductus  im  Bereich  des  Halses  können  infolge  Durchbruchs 
durch  die  Haut  zu  (sekundären)  medianen  Halsfisteln  führen. 


1)  Die  vom  Ductus  thyreoglossus  herstammenden  Nebenschilddrüsen  und  Neben- 
kröpfe ausschließlich  der  Zungenbasisstruma,  über  die  im  Kapitel  VI  berichtet  wurde, 
werden  im  folgenden  Kapitel  IX  abgehandelt. 
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Bei  der  Beurteilung  der  geweblichen  Eigentümlichkeiten  und  Ent- 
wicklungsmöglichkeiten der  Reste  des  Ductus  thyreoglossus  sei  mit  Rabl 
darauf  hingewiesen,  daß  die  Schilddrüse  nicht  das  Produkt  des  Ductus  ist 
wie  etwa  Endstücke  einer  Speicheldrüse  Abkömmlinge  ihres  Ausführungs- 
gangssystems sind,  sondern  daß  der  Gang  ein  Erzeugnis  der  Schilddrüse 
darstellt.  Offenbar  zieht  die  Schilddrüsenanlage  bei  ihrem  kaudalen  Wachs- 
tum das  Mundhöhlenepithel  nach  sich  und  bildet  so  den  Gang  (vgl.  auch 
Streckeisen).  Doch  darf  dieses  Epithel,  soweit  es  an  die  spezifisch 
thyreogene  Zone  unmittelbar  angrenzt,  nicht  für  indifferent  gehalten 
werden  (Rabl);  es  vermag  noch  Schilddrüsengewebe  zu  bilden,  doch  wohnt 
den  Zellen  des  Ganges  die  Fähigkeit  hierzu  nur  in  geschwächter  Form 
inne,  wie  Rabl  an  der  aus  dem  Ductus  thyreoglossus  hervorgegangenen 
Glandula  hyoidea  des  Meerschweinchens  zeigen  konnte. 

Auch  Wenglowski  (1)  wies  darauf  hin,  daß  bei  der  Entwicklung  der 
Schilddrüse  Elemente  der  Zungenwurzel  mit  in  die  Tiefe  gerissen  werden 
können.  Nach  seinen  Auseinandersetzungen  scheint  Wenglowski  den 
Gang  seilst  aber  nicht  in  dem  Sinne  eines  durch  die  Schilddrüse  nach  unten 
ausgezogenen  Teiles  des  Mundhöhlenepithels  aufzufassen. 

b)  Das  Foramen  coecum. 

Dort,  wo  die  Schilddrüsenanlage  sich  von  der  ventralen  Wand  des 
Kiemendarmes  in  Höhe  der  2.  Schlundtasche  abgeschnürt  hat,  findet  sich 
häufig  als  letzter  Rest  jener  Verbindung,  welche  ursprünglich  von  der 
Zungenoberfläche  her  zur  Schilddrüsenanlage  geführt  hat,  also  des  Ductus 
thyreoglossus,  das  Foramen  coecum1).  Dieses  stellt  eine  im  Zungengrund 
am  Scheitel  des  V-förmigen  Sulcus  terminalis  gelegene,  blind  endigende 
Schleimhautgrube  dar,  die  trichterförmig  vertieft  sein  kann.  Vom  trichter- 
förmigen Foramen  coecum  führen  fließende  Uebergänge  zu  einer  kanal- 
artigen Ausbildung  desselben,  welche  schon  als  Ductus  lingualis  bezeichnet 
werden  kann. 

Das  Foramen  coecum  ist  in  seiner  Ausbildung  außerordentlich  ver- 
schieden, unter  Umständen  ist  es  gar  nicht  oder  kaum  zu  finden  (Merkel), 
bei  Tieren  fehlt  es  stets  (Schumacher).  Nach  Merkel  ist  das  Foramen 
coecum  in  der  Regel  vorhanden,  während  es  sich  nach  Gagzow  nur  zu  50  %, 
nach  Kanthack  sogar  in  einem  noch  geringeren  Prozentsatz  vorfindet. 

Die  Schleimhautgrube  ist  —  wie  die  Mundhöhlenschleimhaut  —  mit 
geschichtetem  Plattenepithel  ausgekleidet,  jedoch  werden  gelegentlich  auch 
einzelne  zylindrische  Flimmerepithelien  dort  vorgefunden  (M.  B.  Schmidt). 
Bei  trichterförmiger  Ausbildung  des  Foramen  coecum  können  bereits  azinöse 
Drüsen  daran  angeschlossen  sein  (M.  B.  Schmidt),  die  sich  als  häufiges 
Vorkommnis  am  Ductus  lingualis,  dem  persistierenden  obersten  Abschnitte 
des  Ductus  thyreoglossus  vorfinden,  und  dort  abgehandelt  werden  sollen. 

Nicht  selten  ist  die  hinterste  Wallpapille  in  das  Foramen  coecum  hinein- 
gerückt und  füllt  es  aus  [Bochdalek  (2),  Braus,  S.  Schumacher]. 

c)  Der  Ductus  lingualis  und  seine  Anhangsgebilde. 

Historisches:  Abraham  Vater  (1723)  glaubte  beim  Sondieren  eines  feinen  Ganges 
vom  Foramen  coecum  aus  bis  zur  Schilddrüse  gelangt  zu  sein  und  hielt  ihn  für  den  Aus- 
führungsgang der  Thyreoidea.  Bochdalek  (1,  2,  3)  (1866)  wies  die  Unrichtigkeit  dieser 
Annahme  nach  und  hielt  den  Gang,  den  er  als  Canalis  excretorius  linguae  bezeichnete, 


1)  oder  caecum;  coecum  ist  eine  Nebenform  dazu,  im  klassischen  Latein  seltener 
angewandt. 


620 


Kapitel  VIII. 


für  den  Ausführungsgang  einer  Schleimdrüse;  Bochdalek  (1,  3)  konnte  weiterhin  durch 
Injektion  vom  Foramen  coecum  aus  schlauchartige,  „blinddarmähnliche",  mit  Fhmmer- 
epithel  ausgekleidete  Anhänge  im  mittleren  Drittel  des  Ganges  nachweisen,  an  die  nach 
seiner  Ansicht  keine  Drüsen  angeschlossen  waren.  Erst  die  embryologischen  Unter- 
suchungen von  His  (1,  2)  (1885)  bewiesen  die  Herkunft  des  Ductus  lingualis  vom  Ductus 
thyreoglossus.  Die  Auffassung  von  His  erwies  sich  als  richtig,  wenn  auch  Kanthack  (1891) 
gegen  sie  plädierte. 

Den  in  Form  eines  mehr  oder  weniger  langen  Kanals  persistierenden 
oberen  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  bezeichnete  His  (1)  als  Ductus 
lingualis.  His  (1)  konnte  diesen  feinen  epithelialen  Gang  bei  Embryonen 
aus  der  zweiten  Hälfte  des  zweiten  Monats  vom  Foramen  coecum  aus  bis 
in  das  Niveau  des  Zungenbeins  verfolgen.  Der  Ductus  lingualis  zieht  vom 
Foramen  coecum  in  gerader  Richtung  gegen  das  Zungenbein  und  endigt 
in  den  Fällen  typischer  Ausbildung  in  der  Höhe  des  Zungenbeinkörpers 
über  dem  Ligamentum  hyoepiglotticum  [His  (2)].  Sein  Vorkommen  ist 
sehr  häufig.  Nach  Sobotta  bleibt  der  Ductus  lingualis  meist  dauernd  er- 
halten, Krause  fand  ihn  dagegen  nur  in  24  %  der  darauf  untersuchten 
Leichen  und  auch  Kanthack  vermißte  ihn  in  der  Mehrzahl  der  Fälle.  Die 
Länge  des  persistierenden  Ductus  beim  Erwachsenen  beträgt  nach  His  (2) 
bis  25  mm,  nach  Krause  bis  34  mm.  Das  Vorkommen  des  Ductus  lingualis 
scheint  häufig,  jedoch  nicht  konstant,  von  einem  mittleren  Schilddrüsen- 
horn  begleitet  zu  sein  [His  (2)].  M.  B.  Schmidt  konnte  gelegentlich  auch 
in  Fällen,  wo  der  Ductus  bis  zum  Zungenbein  führte,  ein  mittleres  Schild- 
drüsenhorn nicht  auffinden. 

Der  Ductus  lingualis  ist  nach  M.  B.  Schmidt  mit  geschichtetem  Platten- 
epithel, welches  stellenweise  wie  Uebergangsepithel  aussehen  kann,  aus- 
gekleidet ;  das  Plattenepithel  wird  in  seinem  unteren  Abschnitt  von  flimmern- 
dem Zylinderepithel  mit  Becherzellen  abgelöst,  Flimmerepithel  und  Platten- 
epithel können  jedoch  auch  streckenweise  abwechseln. 

a)  Epitheliale  Anhangsgebilde  des  Ductus  lingualis. 

Das  Vorkommen  von  epithelialen  Anhängen  am  Ductus  lingualis  er- 
klärt sich  aus  der  Tatsache,  daß  sein  Epithel  qualitativ  alle  Entwicklungs- 
potenzen aufweist,  die  sein  Mutterboden  besitzt  (Patzelt).  Es  können 
sich  folgende  Bildungen  vorfinden:  a)  als  Papillae  vallatae  aufzu- 
fassende Gebilde  mit  Geschmacksknospen,  b)  seröse  Drüsen, 
c)  Schleimdrüsen,  d)  drüsenähnliche  Schläuche  [Bochdalek (1,3)], 
e)  Schilddrüsenf ollikel. 

Eine  als  in  ihrer  Form  etwas  veränderte  Papilla  vallata  zu  deutende 
Bildung  (a)  sah  Patzelt  ganz  im  Beginn  des  Ductus.  Es  handelte  sich  um 
ein  kegelförmiges  Gebilde,  das  an  seiner  Vorderseite  Geschmacksknospen 
trug  und  als  eine  in  der  Tiefe  zur  Entwicklung  gekommene  Papilla  vallata 
aufzufassen  war.  Auch  ohne  das  Vorhandensein  eines  Ductus  lingualis  kann 
eine  Wallpapille  im  Foramen  coecum  liegen. 

Die  serösen  Drüsen  (b)  sind  ebenfalls  an  den  oberen  (und  vorderen) 
Abschnitt  des  Ductus  angeschlossen.  Sie  können  zum  Teil  in  den  Graben 
einer  in  der  Tiefe  entwickelten  Wallpapille  ausmünden  (Patzelt). 

Die  Schleimdrüsen  (c)  liegen  im  Gegensatz  zu  dem  oberflächlichen 
Schleimdrüsensystem  der  Zunge,  das  sein  Sekret  auf  die  Zungenoberfläche 
ergießt,  bis  1,8  cm  tief  in  der  Zungenmuskulatur  und  sind  vorwiegend 
median  angeordnet  derart,  daß  ihre  Gänge  von  unten  zum  Ductus  empor- 
steigen und  in  ihn  unter  rechtem  oder  gar  spitzem  Winkel  einmünden,  dem 
Verlauf  der  Genioglossusfasern  folgend  (M.  B.  Schmidt).  Wie  M.  B.  Schmidt 
weiter  auseinandersetzt,  besteht  zwischen  den  Ausführungsgängen  und 
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den  sezernierenden  Bestandteilen  ein  Mißverhältnis  derart,  daß  an  lang- 
gestreckten Gängen  nur  spärliche  oder  endständige  Drüsenträubchen 
hängen.  Die  Seitenäste  der  Gänge  verlaufen  mit  Vorliebe  horizontal,  oft 
etagenförniig  übereinander.  Viele  der  zum  Ductussystem  gehörigen  Drüsen 
zeigen  mangelhafte  Entwicklung,  vor  allem  geringe  Ausbildung  der  Drüsen- 
schläuche und  statt  Schleimproduktion  nur  Kolloidproduktion.  Diese 
Kolloiddrüsen  sind  wohl  in  der  Mehrzahl  als  rudimentäre  Schleimdrüsen, 
zum  Teil  jedoch  wohl  auch  als  regressiv  veränderte  Schleimdrüsen  auf- 
zufassen (M.  B.  Schmidt).  In  5  von  60  Fällen  konnte  M.  B.  Schmidt  in 
den  Ausführungsgängen  1.  und  2.  Ordnung  eine  Auskleidung  mit  Flimmer- 
epithel nachweisen  (vgl.  auch  Krause). 

Die drüsen ähnlichen  Schläuche (d) (Bochdalek  1,3,  M.  B.  Schmidt, 
Faure  und  Tourneux)  sind  etwas  seltener.  Sie  sind  mit  Flimmerepithel 
ausgekleidet,  enden  blind  oder  nehmen  gelegentlich  —  entgegen  den  An- 
nahmen Bochdaleks  —  den  gewöhnlich  gestalteten,  aber  sehr  engen 
Ausführungsgang  einer  Schleimdrüse  auf  (M.  B.  Schmidt).  Diese  Bildungen 
gehen,  wie  schon  Bochdalek  feststellte,  nur  vom  hinteren  Drittel  des 
Ductus  aus,  haben  nicht  den  Charakter  einfacher  Ausführungsgänge  und 
stellen  bei  Entwicklung  gegen  die  Zungenoberfläche  hin  mehr  kurze  ka- 
vernöse Räume,  in  der  Muskulatur  des  hinteren  Zungenabschnittes  mehr 
reich  verzweigte,  größtenteils  Flimmerepithel  tragende  Schläuche  und 
Säcke  dar  (M.  B.  Schmidt).  Nach  S.  Erdheim  und  E.  Neumann  (2) 
können  diese  Schläuche  unter  Umständen  in  der  Zunge  weit  nach  vorn 
getrieben  sein  und  die  Unterzungengegend  oder  gar  die  Zungenspitze  er- 
reichen. 

M.  B.  Schmidt  möchte  annehmen,  daß  Schläuche  und  Drüsengänge 
äquivalente  Bildungen  sind ;  die  Schläuche  seien  indes  nicht  durch  Dilatation 
weit  geworden,  sondern  von  Anfang  an  weit  angelegt,  was  aus  der  welligen, 
vielfach  mit  Seitenbuchten  versehenen  Beschaffenheit  der  Wand  und  aus 
dem  hochzylindrischen,  keine  Spuren  der  Abplattung  zeigenden  Epithel 
hervorgehe. 

Schild  drüs  engewebe  (e)  wird  bei  der  Häufigkeit  des  Ductus  lingualis 
relativ  selten  beobachtet.  Wenn  vorhanden,  liegt  das  Schilddrüsengewebe 
in  kleinstem  Ausmaße  nur  dem  mittleren  und  unteren  Teil  des  Ductus  an 
(Faure  und  Tourneux)  und  zeigt  eine  enge  Beziehung  zum  Ductus  selbst 
wie  zu  den  ihm  zugehörigen  Schleimdrüsen.  Patzelt  wies  auf  diese  so 
nahe  morphologische  Beziehung  der  Schilddrüsenfollikel  des  Ductus  lingualis 
zu  den  Schleimdrüsen  hin  und  konnte  Gänge  nachweisen,  die  mitunter 
ganze  Gruppen  bildeten,  zwischen  dem  Ductus  lingualis  und  einer  Schleim- 
drüse eingeschaltet  waren,  und  unmittelbar  an  typisches  Schilddrüsen- 
gewebe grenzten. 

In  diesen  Gängen,  die  teilweise  ein  sehr  weites  Lumen  hatten,  zeigte 
das  Epithel  ein  besonders  auffälliges  Verhalten.  Die  Kerne  der  blassen, 
hohen,  durch  Schlußleisten  verbundenen  Zylinderzellen  rückten  ganz  nahe 
an  das  Lumen,  nur  einzelne  lagen  tiefer,  teilweise  an  der  Basis.  An  der 
Oberfläche  der  Zellen  fanden  sich  hellere  Vorwölbungen,  die  sich  abschnürten, 
wie  bei  einer  blasigen  oder  apokrinen  Sekretion,  und  auch  danach  nicht 
zusammenflössen,  sondern  als  rundliche,  homogene,  mit  Eosin  schwach 
färbbare  Gebilde  in  großen  Massen  das  Lumen  füllten.  Vereinzelt  fanden 
sich  an  diesen  Gängen  kurze  Schläuche  und  kleine  Gruppen  von  Schleim- 
zellen und  an  einer  Stelle  konnte  in  ihrem  Epithel  auch  eine  Gruppe  von 
Becherzellen  festgestellt  werden  (Patzelt). 
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Diese  Gänge  erinnern  nach  Patzelt  somit  in  mancher  Hinsicht  an 
die  Schilddrüse  von  Myxine1)  (Schaffer),  die  ein  phylogenetisches  Ent- 
wicklungsstadium  darstellt,  das  im  normalen  Entwicklungsgang  der  mensch- 
lichen Schilddrüse  nicht  vorkommt;  in  diesem  Zusammenhang  sind  jene 
Gänge  von  ganz  besonderem  Interesse.  Die  Umwandlung  von  Schleim- 
drüsen in  die  oben  erwähnten  „Kolloiddrüsen"  M.  B.  Schmidts,  die  den 
Schilddrüsenfollikeln  so  ähnlich  sind,  möchte  Patzelt  auch  für  die  nahen 
entwicklungsgeschichtlichen  Beziehungen  zwischen  Schilddrüse  und  Schleim- 
drüsen, die  ja  gemeinsam  aus  dem  Ursprungsgebiet  des  Ductus  thyreoglossus 
hervorgehen,  verwerten.  Morphologisch  weist  auf  dieses  phylogenetische 


Fig.  5.  Schematische  Skizze  von  dem  Ductus  lingualis  und  seinen  Ab- 
kömmlingen in  der  Zungenwurzel  einer  75jährigen  Frau.  P.  Papilla  circum- 
vallata  mit  Geschmacksknospen,  P1  und  P,  ebensolche  in  der  Tiefe  des  Foramen  coecum 
(Fe),  Dl  Ductus  lingualis  mit  serösen  (sD  punktiert)  und  mucinösen  (mD,  gestrichelt) 
Drüsen,  G  Gruppe  von  Gängen,  T  Schüddrüsenfollikel,  C  blinddarmartig  erweitertes 
Ende  eines  Astes.  (Nach  V.  Patzelt,  Ueber  Anomalien  des  Ductus  thyreoglossus  und 
Schild  drüsenanlage  in  der  Zunge  des  Menschen.  Verh.  d.  Anat.  Ges.  1923,  Ergänzungsh. 
zum  57.  Bd.  (1923)  d.  Anat.  Anz.,  S.  227). 

Vorstadium  der  Schilddrüse  das  Flimmer-  und  Schleimzellen  tragende 
Endostyl  der  Tunikaten,  auch  eine  Beobachtung  Cowdays  hin:  Cowday 
fand  bei  dem  Glatthai  (Mustelus  canis)  an  jeder  Follikelzelle  eine  breite 
Geißel.  Diese  Begeißelung  lenkt  ebenfalls  die  Aufmerksamkeit  auf  die 
entwicklungsgeschichtliche  Beziehung  der  Schilddrüse  zum  Flimmerzellen 
tragenden  Endostyl  der  Tunikaten.  Ob  allerdings  zwischen  der  Schleim- 
sekretion des  Endostyls  und  der  Kolloidproduktion  der  Mammalia  eine 
genetische  Beziehung  anzunehmen  sei,  erachtet  Cowday  nicht  für  sicher, 
weil  die  Sekretionsprodukte  so  verschieden  seien ;  Heidenhain  ist  allerdings 


1)  Eine  in  den  nordischen  Meeren  vorkommende  Gattung  der  Cyclostomen. 
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der  Meinung,  daß  das  Kolloid  der  Schilddrüse  mit  den  Schleimstoffen  ver- 
wandt sei,  und  v.  Gierke  und  Patzelt  weisen  auf  schleimige  Umwandlung 
des  Schilddrüsenkolloids  als  pathologisches  Vorkommnis  hin. 

ß)  Entstehungszeit  der  Anhangsgebilde  des  Ductus  lingualis. 

Wie  M.  B.  Schmidt  auseinandersetzt,  läßt  sich  aus  dem  parallelen 
Verlauf  der  unteren  streifenförmigen  Drüsengruppen  (a)  des  Ductus  zu  den 
Fasern  des  Musculus  genioglossus  schließen,  daß  die  sich  entwickelnden 
Drüsen  zu  dieser  Anordnung  durch  den  bereits  vorhandenen  Muskel  ge- 
zwungen werden,  also  erst  nach  Anlage  jenes  Muskels  ausgesproßt  sind. 
Da  nach  His  (3)  die  Genioglossusfasern  in  der  6.  bis  7.  Embryonalwoche 
in  der  Anlage  bereits  vorhanden,  aber  erst  spärlich  gebildet  sind,  so  daß  seine 
Fasern  kaum  bis  zur  unteren  Grenze  des  Musculus  transversus  reichen, 
noch  ohne  ihn  zu  kreuzen,  muß  die  Entwicklung  der  Drüsenstreifen  nach 
der  7.  Woche  erfolgen,  zu  einer  Zeit,  wo  die  Genioglossusfasern  nach  oben 
bis  zur  Höhe  des  Ductus  vorgedrungen  sind  (M.  B.  Schmidt).  Zu  dieser 
Zeit  aber  sollte  der  Ductus  thyreoglossus  normalerweise  schon  zurück- 
gebildet sein.  Jene  Aussprossungen  entwickeln  sich  also  offenbar  erst  in 
der  Periode  seiner  abnormen  Persistenz.  Da  ferner  ungefähr  im  4.  Fötal- 
monat die  Drüsen  der  Zungenschleimhaut  auszusprossen  beginnen  [Köl- 
liker  (1)],  kann  man  in  Analogie  dazu  annehmen,  daß  um  diese  Zeit  auch  die 
Sprossungsprozesse  am  Ductus  lingualis  einsetzen.  Dafür,  daß  die  Ductus- 
drüsen  gleichzeitig  mit  dem  zur  Schleimhaut  gehörigen,  regelrechten 
Drüsenstratum  entstanden  sind,  spricht  nach  M.  B.  Schmidt  auch  der 
Umstand,  daß  sich  die  oberen  Ductusdrüsen  (b)  kontinuierlich  in  dieses 
Stratum  einordnen  und  die  zur  Schleimhaut  gehörigen  Drüsen  weder  ver- 
drängen noch  von  ihnen  verdrängt  werden. 

y)  Wucherungen  der  Anhangsgebilde  des  Ductus  lingualis. 

Der  Ductus  lingualis  pflegt  bei  totaler  Schilddrüsenaplasie  und  mangel- 
haftem Descensus  der  Schilddrüsenanlage  erhalten  zu  sein;  fast  regelmäßig 
finden  sich  dann  mannigfache,  benigne,  epitheliale  Wucherungen  seiner 
Anhangsgebilde,  die  sich  tumorartig  präsentieren  können  und  von  J.  Erd- 
heim zuerst  eingehend  beschrieben  sind. 

Diese  epithelialen  Wucherungsprodukte  des  Ductus  lingualis  bestehen 
in  Plattenepithelgängen,  Schichtungskugeln  und  kavernösen,  mit  Schleim 
gefüllten  Schläuchen  sowie  Cystchen,  die  mit  geschichtetem  Plattenepithel 
oder  Flimmerepithel  ausgekleidet  sind  und  in  die  Schleimdrüsen  einmünden 
können.  Bei  mangelhaftem  Descensus  der  Schilddrüse  findet  sich  neben 
jenen  Sprossungsprodukten  auch  Schilddrüsengewebe  in  wechselnder  Menge 
bis  zu  tumorartigen  Ausmaßen  („Zungenstruma").  Auf  diese  Bildungen 
des  Ductus  lingualis  wurde  bei  Aplasie  und  mangelhaftem  Descensus  der 
Schilddrüse  ausführlich  eingegangen. 

d)  Mit  dem  Ductus  lingualis  nicht  unmittelbar  zusammen- 
hängende Bildungen. 

Nicht  mit  dem  Ductus  lingualis  zusammenhängende,  aber  von  seinem 
Vorhandensein  begleitete  epitheliale  Bildungen  am  Hals  sah  M.  B.  Schmidt 
zweimal:  In  einem  durch  Entwicklung  von  Schilddrüsengewebe  am  Ductus 
ausgezeichneten  Falle  saß  eine  kirschgroße  Atheromcyste  mit  dünnbreiigem 
Inhalt  und  Plattenepithel  an  der  Spitze  des  Processus  pyramidalis  und 
reichte  bis  ans  Zungenbein.   In  dem  anderen  Falle  war  in  einem  von  der 


Sch  walb  e  -  Gr  u  ber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.   III,  3. 
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Thyreoidea  selbst  getrennten,  vor  dem  Schildknorpel  gelegenen  Schilddrüsen- 
knötchen  ein  kleines  Polykystom  mit  Flimmerzellen  eingebettet.  Die  Cysten, 
deren  größte  den  Umfang  einer  Erbse  erreichte,  waren  mitten  unter  die 
kolloidhaltigen  Schilddrüsenfollikel  eingestreut  und  auch  in  Form  des 
Epithels  nicht  von  diesen  verschieden.  Die  Flimmerhaare  saßen  kleinen 
eckigen  oder  niedrig  kubischen  Zellen  auf  und  waren  oft  länger  als  der  Leib 
der  Zellen  selbst ;  als  Inhalt  fand  sich  in  den  kleinen  flimmernden  Hohlräumen 
wässerige,  nicht  schleimige  Flüssigkeit. 

e)  Cysten  der  Zungenwurzel. 

In  der  Zungenwurzel  vorkommende  Cysten  können  mit  der  Ductus- 
anlage  zusammenhängen  (a)  [Bochdalek  (1),  Hammerich,  Kölliker  (2), 
Zuckerkandl,  Streckeisen,  M.  B.  Schmidt,  Berard  und  Chalier, 
Schilder  u.  a.]  oder  auch  von  normal  angelegten  Schleim-  oder  Speichel- 
drüsen herstammen  (b)  (Kaiserling).  Die  vom  Ductus  thyreoglossus  bzw. 
seinen  Anhangsgebilden  abzuleitenden  Cysten  sind  nicht  selten;  Zucker- 
kandl fand  sie  in  1  %,  Streckeisen  in  4,7  %  der  darauf  untersuchten 
Leichen. 

Sind  die  in  ihrer  Anlage  stets  angeborenen  Cysten  bereits  zur  Zeit 
der  Geburt  von  größerem  Umfang,  kann  Hinderung  der  Atmung  die  Folge 
sein.  Der  „Stridor  congenitus"  ist  häufig  durch  mediane  Zungengrund- 
cysten  bedingt  (Vollmer,  Thomas). 

Nach  dem  geweblichen  Aufbau  sind  bei  den  mit  der  Ductusanlage 
zusammenhängenden  Cysten  (a)  (meist  flimmernde)  Schleimcysten  und 
Plattenepithelcystenzu  unterscheiden.  Die  Schleimcysten  sind  häufiger 
als  die  Plattenepithelcysten,  welche  indes  im  weiteren  Verlauf  des  Ductus 
thyreoglossus  nach  abwärts  nicht  mehr  ganz  so  selten  sind. 

Die  vom  Ductus  thyreoglossus,  bzw.  lingualis  abzuleitenden  Schleim- 
cysten sind  stets  von  dem  Vorhandensein  eines  Ductus  lingualis  oder 
eines  Foramen  coecum  begleitet,  stehen  jedoch  nicht  regelmäßig  mit  diesen 
Gebilden  in  Verbindung;  sie  sind  dann  aus  Anhangsgebilden  eines  abnorm 
lange  persistierenden,  darauf  aber  doch  von  seinem  hinteren  Ende  her 
größtenteils  obliterierten  Ductus  lingualis  hervorgegangen  (M.  B.  Schmidt). 
Die  Schleimcysten  im  Zungengrunde  kommen  solitär,  multipel  oder  in 
Form  multilokularer  Gebilde  vor.  Die  Lokalisation  dieser  Cysten  fällt  fast 
nie  genau  mit  der  Bahn  zusammen,  welche  die  Schilddrüsenanlage  nimmt, 
und  welche  demgemäß  dem  Verlauf  des  Ductus  thyreoglossus  entspricht, 
wie  M.  B.  Schmidt  an  einem  größeren  Sektionsmaterial  erweisen  konnte. 
M.  B.  Schmidt  unterscheidet  eine  erste  Gruppe  von  Cysten,  bei  der  die 
solitären  länglich  sind  und  mit  ihrer  Hauptachse  den  Genioglossusfasern 
folgen,  während  die  multiplen  hintereinander  in  einer  der  Genioglossus- 
faserung  folgenden  Reihe  liegen ;  Cysten  der  zweiten  Gruppe  können  durch 
viele  Ausläufer  eine  zackige  Gestalt  aufweisen  und  liegen  zwischen  oberem 
Zungenbeinrand  und  Epiglottisbasis. 

Die  Schleimcysten  des  Zungengrundes  sind  meist  sehr  klein,  vielfach 
mit  Flimmerepithel  ausgekleidet,  können  aber  auch  kubisches  oder  abge- 
plattetes Epithel  tragen ;  gelegentlich  stehen  sie  in  offener  Kommunikation 
mit  einem  Ductus  lingualis;  in  ihrer  Wand  finden  sich  häufig  Schleim- 
drüsen. Ueber  ein  umfängliches  Flimmerkystom,  welches  dicht  vor  der 
Epiglottis  auf  dem  Zungenbein  ruhte  und,  in  die  Muskulatur  ein- 
gebettet, bis  unter  die  Schleimhaut  des  Zungenrückens  reichte,  berichtete 
M.  B.  Schmidt. 


Cysten  der  Zungenwurzel. 
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Was  Herkunft  und  Bildungsweise  dieser  Cysten  anbetrifft,  so  haben 
Bochdalek  (1),  Zuckerkandl,  Streckeisen  die  BocHDALEKschen  Schläuche, 
welche  mit  den  drüsenähnlichen  Schläuchen  M.  B.  Schmidts  zu  identi- 
fizieren sind,  für  ihre  Entstehung  verantwortlich  gemacht.  M.  B.  Schmidt 
wies  jedoch  überzeugend  nach,  daß  sie  in  der  Regel  weder  von  BocHDALEK- 
schen Schläuchen  noch  vom  Ductus  lingualis  selbst  ausgehen,  sondern 
sich  zum  größten  Teil  aus  den  Ausführungsgängen  der  an  den  Ductus  lingualis 
angeschlossenen  Schleimdrüsen  entwickeln.  Die  Drüsen  speisen  die  Cysten. 
Schon  bei  offener  Mündung  in  den  Ductus  können  sich  die  Drüsengänge 
infolge  ihrer  Anordnung  durch  Sekretstauung  erweitern;  begünstigend 
wirkt  hier  das  steile  Aufsteigen  der  Gänge  zum  Ductus  lingualis,  die  Ein- 
mündung in  ihn  unter  rechtem  oder  spitzem  Winkel,  der  horizontale  Verlauf 
der  Gänge  2.  Ordnung  und  die  verhältnismäßig  beträchtliche  Länge  der 
Gänge  gegenüber  der  Kleinheit  der  Drüsen.  Bei  den  allseitig  geschlossenen 
Cysten  liegt  der  Grund  ihrer  Entstehung  wohl  nicht  in  einer  Sperrung  der 
Drüsengänge  selbst,  sondern  in  einer  nachträglichen  teilweisen  Obliteration 
des  sie  aufnehmenden  Ductus  lingualis,  die  zu  einer  Zeit  erfolgte,  zu  der 
er  nach  abnorm  langer  Persistenz  bereits  drüsige  und  schlauchartige  Sprossen 
getrieben  hatte  (M.  B.  Schmidt).  —  In  einzelnen  Fällen  wird  man  jedoch 
ein  Hervorgehen  der  Cysten  aus  den  an  den  Ductus  lingualis  angeschlossenen 
Schleimdrüsen  selbst  [Fälle  von  Bochdalek  (1),  Kölliker]  nicht  von  der 
Hand  weisen  können.  Auch  ein  Teil  des  Ductus  selbst  könnte  als  Ausgangs- 
punkt der  Cysten  in  Frage  kommen  (Fall  2  und  3  von  M.  B.  Schmidt). 
Die  dem  Verlauf  des  Ductus  genau  entsprechende  Lage,  vielleicht  auch  die 
kräftige  Form  des  ausgekleideten  Epithels  wird  in  diesem  Sinne  zu  ver- 
werten sein. 

Die  Plattenepithelcysten  des  Zungengrundes  sind  seltener  als  die 
Schleimcysten. 

Eine  zwischen  Foramen  coecum  und  Epiglottisbasis  genau  median 
gelegene,  1  cm  im  Durchmesser  messende  Plattenepithelcyste,  in  die  eine 
mit  Flimmerepithel  ausgekleidete  Bucht  einmündete,  beschrieb  Schilder 
(Fall  7).  Die  weiter  kaudalwärts  gelegenen,  im  Mundboden  oder  am  Halse 
median  gelegenen  Plattenepithelcysten  sollen  bei  den  Cysten  der  Zungenbein- 
gegend abgehandelt  werden. 

Die  Plattenepithelcysten  des  Zungengrundes  sind  vom  Ductus  lingualis, 
der  ja  in  seinem  obersten  Abschnitt  Plattenepithel  trägt,  abzuleiten.  Die 
Gelegenheit  zur  Bildung  solcher  Cysten  erscheint  durch  die  Abschnürung 
kleiner  Epithelinseln  bei  der  Rückbildung  des  Ganges  hinreichend  gegeben. 

Die  Schleimcysten  des  Zungengrundes  (b),  die  nicht  mit  dem 
Ductus  thyreoglossus  zusammenhängen,  sind  einfache  Retentionscysten 
von  Schleim-  oder  Speicheldrüsen,  die  nicht  an  das  Ductussystem  ange- 
schlossen sind.  Häufiger  als  im  Zungengrund  sitzen  solche  Cysten  in  der 
Schleimhaut  der  Lippen  und  der  Wangen  (Brüning).  Auch  diese  Cysten 
sind  angeboren  und  vergrößern  sich  gelegentlich  in  den  ersten  Lebens- 
monaten bis  zum  Hindernis  für  die  Nahrungsaufnahme  (Kaiserling).  In 
einigen  von  Kaiserling  untersuchten  Fällen  war  die  Hauptcyste  mit  einem 
platten,  mehrschichtigen  Epithel  ausgekleidet,  dessen  leicht  ovale  Kerne 
mit  der  Längsachse  parallel  zur  Oberfläche  gerichtet  waren,  während  sie 
in  den  abgelösten  massenhaft  im  Lumen  liegenden  Zellen  runde  Gestalt  an- 
nahmen. An  der  Basis  der  Cyste  lagen  noch  einige  erweiterte  Drüsenlumina, 
deren  Zellen  höher,  deren  Kerne  rund  waren  und  die  offenbar  gleichen 
Ursprungs  waren  wie  die  Hauptcyste.  Sie  schienen  erweiterte  seröse  Drüsen 
darzustellen. 
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Solchen  Bildungen  liegen  wohl  kongenitale  Verklebungen  der  Aus- 
führungsgänge  zugrunde  (Brüning)  und  können  unter  Umständen  sogar 
zur  Erstickung  führen  (Leuw). 

f)  Die  Ranula.  —  Cysten  des  Mundbodens. 

Unter  der  klassischen  Ranula1)  versteht  man  eine  unterhalb  der  Zunge 
am  freien  Mundboden  gelegene,  sich  zuerst  am  Frenulum  bemerkbar 
machende,  meist  nur  einseitig  vorkommende  und  dann  vom  Frenulum  be- 
grenzte, blasige  Geschwulst;  sie  ist  kugelig  oder  oval,  ohne  Balg  und  kann 
bis  mandarinengroß  werden  und  scheint  durch  die  gespannte  Mundschleim- 
haut bläulich  durch  wie  eine  mit  Wasser  gefüllte  Blase  (E.  Kaufmann). 

Die  unter  diesem  Bilde  auftretenden  cystischen  oder  pseudocystischen 
Gebilde  haben  nicht  immer  die  gleiche  Herkunft.  Neumann  (3)  zeigte, 
daß  zwei  verschiedene  Ausgangspunkte  für  dieses  Vorkommnis  als  sicher- 
gestellt zu  betrachten  sind:  a)  die  Glandulae  sublinguales  (vielleicht  in- 
klusive der  SuzANNEschen  Glandulae  sublinguales  incisivae)  und  b)  die 
aus  dem  Ductus  thyreoglossus  abstammenden  BocHDALEKschen  Schläuche. 
Die  Ansicht  v.  Recklinghausens,  der  die  Ranula  als  eine  Retentionscyste 
der  BLANDiN-NuHNSchen  Zungenspitzendrüse  (Glandulae  lingualis  anteriores) 
auffaßte,  muß  nach  Neumann  (3)  dagegen  beanstandet  werden,  da  sichere 
Beobachtungen  über  aus  ihnen  hervorgehende  Cystenbildungen  nur  für 
kleinere,  an  der  unteren  Fläche  der  freien  Zungenspitze  gelegene  Cysten 
vorliegen,  während  die  typische  Ranula  sich  immer  am  Frenum  linguae 
zuerst  bemerkbar  macht.  Neumeister  schlägt  vor,  den  Namen  Ranula 
wegen  der  verschiedenen  formalen  Pathogenese  der  darunter  verstandenen, 
sich  rein  äußerlich  ähnlichen  cystischen  Gebilde  überhaupt  aufzugeben. 

Die  Mehrzahl  der  Ranulacysten  leitet  sich  von  den  Glandulae  sub- 
linguales her  (a)  (Suzanne,  R.v.  Hippel).  Nach  Suzanne  und  R.  v.  Hippel 
besitzen  diese  mit  einer  zähflüssigen,  eiweißähnlichen  Masse  gefüllten  Cysten 
keine  regelrechte  Epithelauskleidung,  sondern  tragen  an  ihrer  Wand  nur 
runde,  an  ihren  Kontaktflächen  leicht  abgeplattete  Zellen  mit  glasigem 
Protoplasma.  Sultan  und  Mintz  konnten  im  wesentlichen  die  Befunde 
R.  v.  Hippels  bestätigen.  Während  Suzanne  die  Cysten  von  Drüsen- 
bläschen  der  Glandulae  sublinguales  selbst,  die  mitsamt  ihrem  interalveolären 
Bindegewebe  der  schleimigen  Degeneration  anheimfallen  sollen,  ableitete, 
wies  R.  v.  Hippel,  nach  ihm  Sultan  und  später  Mintz  nach,  daß  die  kleinen 
Ausführungsgänge  dieser  Drüse  (Ductus  Rivini)  den  Ausgangspunkt  der 
Cystenbildung  darstellten.  Die  Ursache  zur  cystischen  Umbildung  der- 
selben ist  nach  R.  v.  Hippel  in  einer  partiellen  chronischen  interstitiellen 
Entzündung  zu  suchen,  welche  zum  Verschluß  einzelner  kleiner  Aus- 
führungsgänge führt.  Die  Cystenbildung  erfolgt  zunächst  durch  fortgesetzte 
Sekretion  der  abgesperrten  Drüsenbezirke,  später  durch  Proliferation, 
Degeneration  und  Abstoßung  der  Gangepithelien  und  Transsudation  aus 
neugebildeten  Kapillaren.  J.  Erdheim  möchte  den  Begriff  der  Ranula 
nur  auf  derartige  Fälle  beschränkt  wissen. 

Die  Entwicklung  der  Ranula  aus  den  Drüsengängen  der  Subungualis 
erklärt  auch  gut  die  gelegentliche  Entwicklung  eines  submentalen  Fort- 
satzes der  Ranula,  wobei  diese  die  Weichteile  des  Mundbodens  perforiert 
(meist  am  lateralen  Rande  des  Musculus  mylohyoideus)  und  sich  nach 
unten  unter  dem  Kinn  am  Hals  entwickelt  (E.  Kaufmann). 


1)  Eine  gewisse  Aehnlichkeit  mit  der  Kehlblase  des  Frosches  gab  den  Namen 
(„Fröschleingeschwulst"). 


Die  Ranula.    Cysten  des  Mundbodens. 
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Seltener  kommen  Ranula-Cysten  zur  Beobachtung,  welche  den  Boch- 
dalek sehen  Schläuchen  des  Ductus  thyreoglossus  (b)  ihre  Entstehung  ver- 
danken [Neumann  (1,  2,  3),  Hildebrand,  Hoyer,  Sultan,  Försterling, 
S.  Erdheim].  Auch  gehören  hierher  Fälle  von  v.  Recklinghausen,  Poschen, 
R.  v.  Hippel,  Cambria.  Diese  Cysten  haben  eine  regelrechte  Epithelaus- 
kleidung, die  aus  flimmerndem  Zylinderepithel  besteht,  neben  dem  auch 
Plattenepithel  vorhanden  sein  kann  (Sultan  und  Försterling).  Nach 
der  histologischen  Beschaffenheit  der  Cysten  bestehen  für  die  Ableitung 
dieser  Fälle  aus  jenen  Abkömmlingen  des  Ductus  thyreoglossus  keine 
Schwierigkeiten ;  hinsichtlich  der  topischen  Verhältnisse  muß  man  annehmen, 
daß  die  BocHDALEKschen  Schläuche  vom  Ductus  lingualis  aus  weit  nach 
vorn  getrieben  sind  (Neumann,  S.  Erdheim).  Einen  Beweis  für  die  Mög- 
lichkeit hierfür  erblickt  S.  Erdheim  in  dem  Vorkommen  von  Schilddrüsen- 
gewebe in  der  Zungenspitze:  Goris  beobachtete  nämlich  in  der  Zungenspitze 
einer  50jährigen  Frau  eine  haselnußgroße  Struma.  Dieses  Vorkommnis 
kann  aber  auch  bei  der  sonstigen  Lage  der  Verhältnisse  bei  jener  Beob- 
achtung als  Strumametastase  gedeutet  werden  (Köhl). 

J.  Erdheim  meint,  daß  wohl  ebensogut  wie  die  BocHDALEKschen 
Schläuche  der  Ductus  lingualis  selbst  oder  der  Ausführungsgang  einer  in 
ihn  mündenden  Schleimdrüse  zu  einer  Cystenbildung  unter  dem  Bilde 
der  Ranula  führen  kann.  Daran,  daß  die  Anhänge  des  Ductus  lingualis  für 
gewöhnlich  nie  so  weit  nach  vorne  reichen,  dürfe  man  sich  nicht  stoßen, 
da  sich  eine  Cyste  leicht  vom  Zungengrund  gegen  den  Mundboden  hin  ent- 
wickeln oder  senken  kann,  wie  dies  v.  Hippel  anschaulich  auseinandersetzte. 

Die  von  der  BLANDiN-NuHNSchen  Schleimdrüse  hergeleiteten  Cysten 
der  Zungenspitze  (Glandulae  linguales  anteriores)  (v.  Recklinghausen, 
Sonnenberg,  Foederl)  sind  entweder  keine  typischen  Ranula-Cysten 
(Fälle  von  Sonnenberg,  Foederl)  oder  die  Ableitung  aus  der  Blandin- 
NuHNSchen  Drüse  (Fall  von  v.  Recklinghausen)  dürfte  irrig  sein  [Neu- 
mann (2,  3)].  Kleine  Retentionscysten  der  BLANDiN-NuHNSchen  Drüse 
kommen  sicher  vor,  auch  schon  kongenital  (Foederl);  sie  nehmen  aber 
nur  die  freie  Spitze  der  Zunge  ein  (E.  Kaufmann),  sind  also  ihrer  Lage 
nach  nicht  der  Massischen  Ranula  zuzurechnen  [Neumann  (3)]. 

In  dem  Fall  v.  Recklinghausens  spricht  vor  allem  das  Vorhandensein 
von  Flimmerepithel  gegen  die  Annahme,  daß  es  sich  um  eine  Retentions- 
cyste  der  BLANDiN-NuHNSchen  Drüse  gehandelt  habe.  Die  von  v.  Reck- 
linghausen angenommene  Umwandlung  von  nicht  flimmernden  in  flim- 
mernde Epithelien  erscheint  gezwungen,  während  die  Herleitung  von  den 
mit  Flimmerepithel  ausgekleideten  BocHDALEKschen  Schläuchen  keinerlei 
Schwierigkeiten  begegnet  [Neumann  (3)]. 

Die  Cysten  des  Mundbodens  können  sich  auf  verschiedener  Grund- 
lage entwickeln.  Es  werden  Dermoidcysten  bzw.Epidermoidcysten  (a), 
branchiogene  Cysten  (b)  und  vom  Ductus  thyreoglossus  abzu- 
leitende Cysten  (c)  unterschieden. 

Die  Dermoidcysten  bzw.  Epidermoidcysten  des  Mundbodens  (a) 
liegen  meist  solitär,  median  oder  hssural  am  Boden  der  Mundhöhle,  und 
können  über  hühnereigroß  werden  (E.  Kaufmann);  Stieda  beobachtete 
eine  über  faustgroße  Dermoidzyste.  Sie  hängen  meist  fest  mit  dem  Zungen- 
bein zusammen  (Klapp),  was  zunächst  dazu  verleiten  könnte,  sie  mit  dem 
Ductus  thyreoglossus  in  Zusammenhang  zu  bringen  (J.  Erdheim).  Die 
Dermoidcysten  bzw.  Epidermoidcysten  des  Mundbodens  sind  recht  häufig. 
Man  hat  berechnet,  daß  13  %  aller  angeborenen  Dermoide  am  Mundboden 
lokalisiert  sind  (Brüning).  Sie  sind  mit  verhornendem  geschichteten  Platten- 
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epithel  ausgekleidet,  zu  dem  bei  den  Dermoidcysten  Haare  hinzukommen. 
Im  Innern  findet  sich  Atherombrei  oder  eine  talgähnliche  Masse,  die  sich 
auch  in  Form  großer  homogener  Kugeln  (Dumstrey)  darbieten  kann,  was 
auch  bei  Dermoiden  des  Ovariums  beobachtet  wird.  Gelegentlich  kann 
ein  Dermoid  jedoch  auch  klare  seröse  Flüssigkeit  enthalten  (de  Gaetano). 
Die  Differentialdiagnose  gegenüber  der  Ranula  kann  dann  recht  schwer 
sein  (Hassel). 

Fritz  König  führte  die  von  ihm  beobachteten  Mundbodendermoide 
auf  Ektodermreste  des  Sinus  cervicalis  zurück;  Hassel  wies  ferner  darauf 
hin,  daß  die  einzige  Stelle,  wo  auch  normalerweise  zunächst  Ektoderm  zurück- 
bleibt (welches  sich  allerdings  alsbald  im  Mesoderm  auflösen  und  ver- 
schwinden sollte)  das  zu  beiden  Seiten  des  Halses  als  Vesicula  cervicalis 
abgeschnürte  Grübchen  des  Sinus  cervicalis  ist.  Dem  abnormen  Bestehen- 
bleiben dieser  Bildung  möchte  Hassel  die  Entstehung  von  den  Mundboden- 
dermoiden  zuschreiben.  Hassel  nimmt  an,  daß  diese  ursprünglich  lateral  ge- 
legenen Teile  später  in  die  Medianebene  gelangen.  Die  Kiemenbögen  sind 
nach  Hassel  an  der  Entstehung  dieser  Mundbodendermoide  nicht  beteiligt. 

Die  branchiogenen  Cysten  des  Mundbodens  (b)  sind  Dermoid- 
cysten, die  als  laterale  Kiemengangscysten  zu  betrachten  sind  und  sich 
am  Boden  der  Mundhöhle  empordrängen  können  (E.  Kaufmann). 

Die  vom  Ductus  thyreoglossus  abstammenden  Cysten  des 
Mundbodens  (c)  sind  sehr  selten.  Sie  sind  mit  Plattenepithel  oder  mit 
Zylinderepithel  ausgekleidet. 

Marchand  sah  bei  einer  80jährigen  Frau  eine  apfelgroße,  dünnwandige, 
mit  epidermisähnlichem  Plattenepithel  ausgekleidete  Cyste  des  Mundbodens, 
die  nach  vorn  bis  in  die  Nähe  der  Zungenspitze,  nach  hinten  bis  zum  Zungen- 
bein reichte.  In  demselben  Fall  fand  sich  ein  2  cm  langer  Ductus  lingualis, 
der  mit  der  Cyste  nicht  in  Verbindung  stand.  Marchand  leitete  diese  Cyste 
vom  Ductus  thyreoglossus  ab.  Mohr  möchte  eine  apfelgroße,  mit  Platten- 
epithel ausgekleidete  Cyste  des  Mundbodens  ebenfalls  vom  Ductus  thyreo- 
glossus herleiten.  In  dieser  Cyste  fand  sich  eine  große  Menge  vollkommen 
weißer,  weicher  Kugeln,  deren  Größe  von  kleinsten,  kaum  stecknadelkopf- 
großen Kügelchen  bis  zu  Kugeln  von  reichlich  Erbsengröße  schwankte. 
Mikroskopisch  bestanden  diese  Gebilde  größtenteils  aus  Hornschüppchen. 
Einen  ähnlichen  Inhalt  in  einer  Mundbodencyste  fand  Dumstrey,  der  diese 
Cyste  aber  nicht  vom  Ductus  thyreoglossus,  sondern  vom  Ektoderm  ab- 
leitete. Fritz  König  führte  eine  mit  Zylinderepithel  ausgekleidete  Cyste 
des  Mundbodens  auf  den  Ductus  zurück. 

Es  gibt  Dermoidcysten  des  Ovariums,  die  auch  solche  kugeligen  Gebilde  beherbergen, 
wie  sie  Mohr  in  der  von  ihm  beobachteten  Dermoidcyste  des  Mundbodens  sah.  Indessen 
sind  hier  zu  unterscheiden  die  häufigeren  Fälle,  in  denen  es  sich  um  einfache  Talg- 
klumpen mit  einigen  verhornten  Epithelien  handelt,  und  die  seltener  zur  Beobachtung 
kommenden  Vorkommnisse,  die  durch  die  Bildung  von  Kugeln  ausgezeichnet  sind,  die  fast 
ausschließlich  aus  verhornten  Epithelien  zusammengesetzt  sind  (Knauer,  Askanazy). 
Die  Kugeln  entwickeln  sich  offenbar  nur  in  stielgedrehten  Dermoidcysten  des  Ovariums. 

Es  wird  schwer  sein,  die  mit  Plattenepithel  ausgekleideten  Ductus- 
cysten von  den  oben  erwähnten  Dermoiden  zu  unterscheiden.  Die  mediane 
Lage,  die  Mohr  für  die  Ableitung  vom  Ductus  thyreoglossus  verwerten  will, 
findet  sich  auch  bei  den  sicher  nicht  von  ihm  abstammenden  Dermoiden. 
Die  fehlende  Organisation  der  Cutis  mit  Papillen  und  Lymphocytenhaufen 
unter  dem  Epithel  würden  indes  für  Herkunft  vom  entodermalen  Ductus 
thyreoglossus  zu  verwerten  sein  (Fritz  König,  Mohr). 

Auf  die  Schwierigkeiten  der  Differentialdiagnose  all  dieser  Bildungen 
wies  Hassel  hin. 
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g)  Cysten  der  Zungenbeingegend.  —  Topographische  Beziehung 
des  Ductus  thyreoglossus  zum  Zungenbein. 

Historisches:  Schon  Morgagni  erwähnte  1779  in  seinem  Werk  De  sedibus  et 
causis  morborum,  Liber  IV,  Epistula  L  Nr.  18,  S.  30  in  einem  Sektionsbericht  eine 
Cyste  am  Zungenbein:  ,,.  .  .  ex  iis  quorum  collo,  et  capite  usus  sunt  in  publica  Anatome 
A.  1750.  parvum  tumorem  ad  sinistrum  ossis  hyoidis  latus  gerebat.  Tumor  per  dissectionem 
omnino  retectus,  et  ab  laevo  cornu  illius  ossis  ad  quod  exterius  alligabatur,  solutus,  hyda- 
tidum  aggeriem  repraesentabat,  ultimo  digiti  minimi  articulo  non  majorem.  Sed  illius 
oram  cum  leviter  pupugissem;  turbidula  quam  continebat,  aqua  monis  continuo  defluxit, 
vix  levissima  pressione  adhibita."  Merten  wies  nach,  daß  1853  Verneuil  Cysten  und 
Nebenschilddrüsen  am  Zungenbein  beschrieben  habe.  Kadyi  und  von  ihm  unabhängig 
Zuckerkand i,  beschrieben  1879  Cysten  in  der  Zungenbeingegend  und  faßten  sie  als 
cystöse  Degenerationsprodukte  der  oberhalb  des  Zungenbeins  gelegenen  Nebenschilddrüse, 
der  Glandula  suprahyoidea  auf.  Streckeisen  (1886)  widmete  jenen  Vorkommnissen  eine 
eingehende  Arbeit  und  leitete  die  Cysten  von  dem  von  der  Schiiddrüsenanlage  „mitgenom- 
menen Stück  Schlundepithel",  also  dem  Ductus  thyreoglossus  ab. 

Die  Cysten  der  Zungenbeingegend  (Verneuil,  Kadyi,  Zucker- 
kandl,  Affre,  Streckeisen,  Wenglowski  u.  a.)  sind  cystisch  umgebildete 
Beste  des  Ductus  thyreoglossus.  Sie  zeigen,  ihrer  Herkunft  entsprechend, 
in  ihrem  Bau  eine  weitgehende  Analogie  mit  den  bisher  besprochenen, 
vom  Ductus  abzuleitenden  Cysten  des  Zungengrundes  und  des  Mundbodens ; 
sie  liegen  nach  Streckeisen  nie  für  sich  allein,  sondern  stets  ist  daneben 
eine  Nebenschilddrüse  (Glandula  suprahyoidea)  vorhanden,  zu  der  sie 
in  engster  räumlicher  Beziehung  stehen;  nach  Wenglowski  sind  die  Cysten 
indes  nicht  stets  sondern  nur  sehr  häufig  von  ektopischem  Schilddrüsen- 
gewebe begleitet.  Die  ektopischen  Schilddrüsenteilchen,  die  sich  unmittel- 
bar an  Cysten  finden,  sind  allerdings  oft  recht  geringfügig  (Haeckel,  S.  Erd- 
heim, Wenglowski).  Eine  Glandula  suprahyoidea  geht  jedoch  ihrerseits 
nicht  zwangsläufig  mit  dem  Vorhandensein  einer  Cyste  einher,  sondern  nur 
etwa  in  der  Hälfte  der  Fälle. 

Die  Cysten  der  Zungenbeingegend  sind  häufig.  Bei  117  Leichen  sah 
Wenglowski  (2)  35mal  Zungenbeincysten.  Die  Größe  der  Cysten  wechselt 
bedeutend.  Von  mikroskopisch  kleinen  Cysten  finden  sich  alle  Uebergänge 
bis  zu  solchen  von  über  Erbsengröße;  über  eine  walnußgroße,  durch  die 
äußere  Haut  fistelnde  Cyste  berichtete  Haeckel.  Bei  Embryonen  haben 
die  Cysten  eine  regelmäßige  rundliche  oder  ovale  Form,  während  bei  Kindern 
und  noch  mehr  bei  Erwachsenen  die  Gestalt  durch  buchtenartige  Bildungen 
unregelmäßig  wird  (Wenglowski).  Das  Lumen  der  Cysten  ist  selten  ein- 
fach, meist  wird  es  von  mehr  oder  weniger  tief  greifenden  Scheidewänden 
durchzogen;  auch  multiple  Cysten  sind  häufig  [Wenglowski  (2)].  In  der 
Regel  sind  die  Cysten  mit  Flimmerepithel,  seltener  mit  Plattenepithel  aus- 
gekleidet; Masson  sah  neben  Flimmerepithel  auch  schleimbildende  Zellen 
und  Plattenepithel  mit  Parakeratose,  alles  dicht  nebeneinander;  unter  dem 
Epithel  können  Haufen  lymphoider  Zellen  gelegen  sein  (Haeckel),  die  den 
Bau  typischer  Lymphfollikel  annehmen  können  (S.  Erdheim),  was  indes 
selten  ist  [Wenglowski  (2)]. 

Von  dem  Plattenepithel  solcher  Cysten  kann  ein  verhornender  Plattenepithelkrebs 
ausgehen,  wie  eine  Beobachtung  von  Getzowa,  über  die  Wegelin  berichtet,  zeigt:  Bei 
einer  60jährigen  Frau  fand  sich  eine  Ductuscyste  zwischen  Zungenbein  und  Schildknorpel, 
deren  Wand  an  einer  Stelle  verdickt  war;  histologisch  fand  sich  dort  ein  typischer 
Plattenepithelkrebs,  dessen  Stränge  mit  der  Epithelauskleidung  der  Cyste  in  Verbindung 
standen. 

Der  Inhalt  der  Cysten  ist  meist  schleimig.  An  die  Cysten  ange- 
schlossen finden  sich  schlauchförmige,  einfache  oder  verästelte  Kanäle,  die 
mit  Plattenepithel  ausgekleidet  sind,  Schleimdrüsen  und  kavernöse,  mit 
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großkernigen  Plattenepithelien  ausgekleidete  Räume,  die  Streckeisen  als  ein- 
fache Ausstülpungen  der  Cyste  in  manchen  Fällen  auch  als  erweiterte  azinöse 
Drüsen  auffaßt.  Bisweilen  findet  sich  ein  nach  oben  gegen  die  Zunge  hin 
abgehender,  feiner,  mit  Flimmerepithel  ausgekleideter  Gang,  der  blind 
endet  und  sich  in  die  Zunge  selbst  hinein  nicht  fortsetzt  (Streckeisen). 

Bei  Embryonen  begegnet  man  diesen  Cysten  nur  in  späten  Stadien; 
bis  zum  8.  Monat  konnte  Wenglowski  Cysten  nicht  vorfinden.  Sie  ent- 
behren in  der  Embryonalzeit  fast  immer  der  Anhangsgebilde,  die  in  der 
postembryonalen  Periode  beobachtet  werden  (Wenglowski).  Bei  Er- 
wachsenen sind  wiederum  die  Cysten  des  Zungenbeingebietes  mehr  aus- 
gebildet, verzweigter  und  mehr  kompliziert  als  bei  Kindern.  Der  Lage 
nach  unterscheidet  Streckeisen  analog  der  Lage  der  in  dieser  Gegend 
vorkommenden  Nebenschilddrüsen  prähyoide  Cysten  (vor  dem  M.  mylo- 
hyoideus), suprahyoide  Cysten  (zwischen  den  Mm.  geniohyoidei  oder 
in  einem  derselben  gelegen)  intrahyoide  Cysten  (im  Zungenbein  gelegen). 
Sofern  letztere  nicht  in  die  Zungenbeinsubstanz  selbst  eingeschlossen  sind, 
liegen  sie  gewöhnlich  dicht  auf  dem  Periost  des  Zungenbeins,  welches  ihre 
Wände  bilden  hilft  und  auf  ihrer  vorderen  Fläche  in  eine  derbere  Lamelle 
übergeht,  so  daß  die  Cysten  in  zwei  Blätter  des  Periosts  eingeschlossen  er- 
scheinen. 

Diese  engere  Anlagerung  der  Cysten  an  das  Periost  findet  ihre  Erklärung 
in  der  innigen  Beziehung,  welche  das  Zungenbein  in  der  ersten  Zeit  seiner 
Entstehung  mit  dem  Epithelstrang  des  Ductus  thyreoglossus,  der  zu  dieser 
Zeit  seine  Kontinuität  bereits  verloren  hat  [His  (4)],  eingeht.  Auch  das 
Auftreten  von  Cysten  (und  eventuell  auch  von  Schüddrüsenparenchym)  im 
Inneren  des  Zungenbeinkörpers  befremdet  nicht,  da  sich  das  Zungenbein 
unmittelbar  in  die  Epithelbahn  hineindrängt  [His  (4)]. 

Während  Streckeisen  den  Standpunkt  vertritt,  daß  der  Einschluß 
von  Elementen  des  Ductus  thyreoglossus  in  das  Zungenbein  erst  zur  Zeit 
der  Ossifikation  desselben  zustande  komme,  möchte  His  (4)  die  Möglichkeit 
eines  Einschlusses  epithelialer  Elemente  in  die  noch  knorpelige  Anlage  des 
Zungenbeins  nicht  in  Abrede  stellen. 

Streckeisen  fand  die  Cysten  nie  hinter  dem  Zungenbein  gelegen,  was 
ihn  zu  der  Annahme  veranlaßte,  daß  die  Schilddrüsenanlage  vor  dem 
Zungenbein  hinabsteige;  His  (4),  der  ursprünglich  (1885)  die  Auffassung 
vertreten  hatte,  daß  der  Ductus  thyreoglossus  hinter  dem  Zungenbein  ver- 
laufe, schloß  sich  dann  dieser  Meinung  Streckeisens  an. 

Die  in  diesem  Zusammenhang  nicht  recht  verständliche  Anheftung 
eines  Processus  pyramidalis  hinten  am  Zungenbeinkörper  erklärt  sich 
wohl  dadurch,  daß  das  wachsende  Zungenbein  die  Kette  der  epithelialen 
Ductusbestandteile  ventralwärts  vordrängt,  so  daß  sich  diese  zu  einem 
nach  hinten  offenen  stumpfen  Winkel  formt,  dessen  oberer  Schenkel  über 
und  vor  die  Zungenbeinanlage,  dessen  unterer  Schenkel  hinter  und  unter 
dieselbe  zu  liegen  kommt.  Der  Winkel,  in  dem  sich  beide  Schenkel  be- 
gegnen, fällt  in  das  untere  Ende  des  Zungenbeinkörpers  [His  (4)].  Ueber- 
raschend  ist  es  nun,  daß  Matti  einen  Fall  von  persistentem,  in  seiner  ganzen 
Länge  offenen  Ductus  thyreoglossus  beobachten  konnte,  der  sicher  hinter 
dem  Zungenbein  verlief;  auch  Marshall  sah  bei  einem  5jährigen  Kinde 
den  Ductus  thyreoglossus,  teils  hohl,  teils  solide  in  seiner  ganzen  Länge 
hinter  dem  Zungenbein  (on  the  dorsal  surface  of  the  hyoid  bone)  ver- 
laufen. Anderseits  sind  Fälle  bekannt,  in  denen  der  Ductus  durch  das 
Zungenbein  hindurchlief  (Schlange,  Fritz  König)  und  in  einem  Röntgen- 
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bild  eines  offenen  Ductus  thyreoglossus,  das  unlängst  Schweizer  publi- 
zierte, verläuft  der  Gang  vor  dem  Zungenbeinkörper. 

Diese  verschiedenen  Beobachtungen  lassen  sich  nach  Merkel  nur  durch 
die  Annahme  vereinigen,  daß  die  Lage  des  Ductus  thyreoglossus  keine  ganz 
konstante  ist  und  Wegelin  möchte  weiterhin  zur  Erklärung  dieser  Ver- 
hältnisse mit  Wahrscheinlichkeit  annehmen,  daß  eine  Verlagerung  des 
Ductus  nach  vorne  durch  das  ventralwärts  vordringende  Zungenbein  im 
Sinne  His'  nur  dann  stattfindet,  wenn  die  Ductusanlage  sich  in  einzelne 
Stücke  aufgelöst  hat;  es  verliert  sich  ja  auch  nach  His  (4)  die  Kontinuität 
des  Ductus,  bevor  das  Zungenbein  auftritt. 

h)  Die  vom  unteren  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  stammen- 
den Fehlbildungen  und  Varietäten. 

a)  Solide,  parenchymatöse  Umbildung  des  Ductus  thyreoglossus 

(Lobus  pyramidalis.) 

Historisches:  Der  bereits  Eustachius  und  Morgagni  bekannten  Bildung  hat 
1743  Lalouette  den  Namen  „Pyramide"  gegeben  (Testut).  In  der  französischen  Literatur 
wird  der  Lobus  pyramidalis  auch  gewöhnlich  pyramide  de  Lalouette  genannt. 

Die  solide  Umbildung  des  unteren  Abschnittes  des  Ductus  thyreo- 
glossus in  Schilddrüsenparenchym  liefert  den  Lobus  pyramidalis 
(Processus  pyramidalis,  Pyramis,  Pyramide  de  Lalouette,  Cornu  medium, 
Columna,  Lobus  medius,  Mittellappen  [Merkel]). 

Dieser  kommt  ungemein  häufig  vor.  Zuckerkandl  fand  ihn  in  74  % 
seiner  Beobachtungen,  Streckeisen  in  fast  68  %  bei  153  Untersuchungen, 
Marshall  in  57  %,  Wenglowski  in  67  %  seiner  Fälle ;  nach  Testut  fehlt 
er  nur  in  1/i  der  Beobachtungen,  nach  Rindone  findet  er  sich  in  etwa  2/3 
der  Fälle.  Ehlers  dagegen  konnte  ihn  nur  in  37  %  feststellen  und  meint, 
daß  er  in  der  kropffreien  Gegend  (Kiel),  aus  der  seine  Beobachtungen 
stammen,  nicht  so  häufig  sei,  und  daß  die  relativ  hohen  Zahlen  der  anderen 
Autoren  durch  Kropf  endenden  bedingt  seien;  jedoch  fand  auch  Weibgen 
bei  Münchner  Material  den  Mittellappen  in  nur  37  %  der  Fälle  (205  Be- 
obachtungen), und  auch  den  Erfahrungen  Sobottas  fehlt  der  Lobus  pyra- 
midalis etwas  häufiger,  als  er  vorhanden  ist.  Der  Lobus  pyramidalis  findet 
sich  auch  bei  Tieren.  Besonders  häufig  soll  er  beim  Maultier  sein  (Ver- 
meulen);  auch  bei  Ratte,  Katze,  Gürteltier,  Känguruhratte  (Otto)  und 
beim  Schwein  (Csapek)  wurde  er  gefunden. 

Der  Lobus  pyramidalis  zeigt  in  Form,  Größe  und  Ausgangspunkt 
ein  wechselvolles  Verhalten.  Seine  Form  ist  zylindrisch  oder  konisch;  bis- 
weilen oben  und  unten  verdünnt,  so  daß  die  Gesamtform  des  Lappens  eine 
spindelförmige  wird  (Sobotta).  In  weitaus  den  meisten  Fällen  geht  er 
von  einem  Seitenlappen  der  Drüse  aus,  viel  seltener  liegt  er  genau  median 
und  erhebt  sich  vom  Isthmus  der  Thyreoidea  aus  (Zoja,  Streckeisen). 
Zoja  sah  ihn  in  109  Fällen  nur  9mal  vom  Isthmus  ausgehen.  Streckeisen 
fand  ihn  in  103  Fällen 

49mal  ausgehend  vom  rechten  Lappen  (27  Männer,  22  Frauen), 

47m al  ausgehend  vom  linken  Lappen  (24  Männer,  23  Frauen), 
7mal  ausgehend  vom  Isthmus. 
W.  Gruber  fand  ihn  in  40  Beobachtungen 

lOmal  ausgehend  vom  rechten  Lappen, 

21mal  ausgehend  vom  linken  Lappen, 
9mal  ausgehend  vom  Isthmus. 


632 


Kapitel  VIII. 


Weibgen  sah  bei  205  Beobachtungen  die  Pyramide 

29mal  an  der  rechten  Seite  (17  Männer,  12  Frauen), 
39mal  an  der  linken  Seite  (22  Männer,  17  Frauen), 
3mal  in  der  Mitte, 

4m al  dicht  neben  der  Mittellinie  beiderseits. 
Auch  nach  Zuckerkandl  kommt  der  Fortsatz  am  häufigsten  aus  dem 
linken  Lappen  der  Schilddrüse.  Bei  seitlichem  Ursprung  geht  er  in  der  Regel 
von  dem  vorderen  Umfang  des  betreffenden  Lappens  aus,  bei  medianem 
Ursprung  bildet  er  die  Fortsetzung  eines  medianen,  deutlich  von  beiden 
Seitenteilen  geschiedenen,  mittleren  Lappens,  der  auch  nach  unten  gegen 
die  Brust  zu  erheblich  vorspringen  kann  (Streckeisen).  Der  Lobus  pyra- 
midalis kann  (seltener) 
doppelt  sein ,  indem 
von  beiden  Seitenlap- 
pen zweikonvergierende 
und  sich  vereinigende 
Schenkel  aufsteigen 
(Streckeisen,  Chemin, 
Marshall,  Weibgen); 
so  daß  die  Form  eines 
umgekehrten  Y(Ä)oder 
V(A)  entsteht(TESTUT). 
Dies  kann  auch  bei 
fehlendem  Isthmus  der 
Fall  sein  (Testut)  und 
wurde  von  Otto  auch 
bei  einer  Känguruh- 
ratte beobachtet.  In 
einzelnen  Fällen  ist 
auch  das  Vorkommen 
zweier  völlig  getrennter 
Lobi  pyramidales  beob- 
achtet worden  (Che- 
min, Marshall,  Teu- 
chini  und  Cavatorti). 
DieseVorkommnisse  fin- 
den nach  Merkel  und 
Wegelin  ihre  Erklä- 
rung in  der  Gabelung 
der  Schilddrüsenanlage, 
die  schon  in  den  allerersten  Stadien  der  Entwicklung  ausgeprägt  sein  kann 
(Norris).  Man  braucht  nur  anzunehmen,  daß  bei  doppelten  Mittellappen 
beide  Teile  der  Gabel  persistent  bleiben,  für  gewöhnlich  aber  nur  der  rechte 
oder  der  linke,  um  eine  ausreichende  Erklärung  der  beobachteten  Tatsachen 
zu  haben  (Merkel).  Selten  ist  der  Lobus  pyramidalis  von  dem  eigentlichen 
Drüsenkörper  völlig  getrennt  und  wird  dann  einer  Nebenschilddrüse  gleich- 
wertig. 

Meist  steht  der  Lobus  pyramidalis  in  Verbindung  mit  dem  Zungenbein. 
Die  Anheftungsstelle  liegt  gewöhnlich  hinten  am  Zungenbeinkörper,  etwas 
seitlich,  aber  doch  sehr  nahe  der  Mittellinie,  bedeckt  vom  Musculus  sterno- 
hyoideus  (Streckeisen).  Entweder  reicht  die  Drüsensubstanz  bis  dorthin, 
oder  die  Verbindung  wird  durch  derbes  Bindegewebe  oder  durch  einen 
Muskel,  dem  Testut  indes  keine  besondere  Selbständigkeit  zuerkennt, 
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hergestellt.  Streckeisen  konnte  unter  106  Beobachtungen  des  Lobus 
pyramidalis  nur  16mal  das  Fehlen  eines  solchen  Zusammenhanges  fest- 
stellen; der  Lobus  endete  dann  an  beliebigen  Stellen  des  zwischen  Zungen- 
bein und  Drüse  gelegenen  Raumes. 

Zuckerkandl  beobachtete,  daß  der  Lobus  pyramidalis  unabhängig 
von  der  übrigen  Glandula  thyreoidea  sowohl  vom  parenchymatösen  wie 
vom  Cystenkropf  befallen  werden  kann  und  daß  anderseits  bei  Struma  der 
Hauptdrüse  sehr  häufig  der  Lobus  pyramidalis  unverändert  bleibt. 

An  der  Spitze  oder  im  Ligamentum  des  Processus  pyramidalis  sind 
nicht  selten  Cysten  zu  beobachten,  die  mit  Flimmerepithel  oder  mit  Platten- 
epithel ausgekleidet  sind. 

Den  ersten  Fall  dieser  Art  teilte  Bruch  1852  mit;  er  fand  „im  Innern 
des  Ligaments  eines  Lobus  pyramidalis  dicht  unter  dem  Zungenbeinrand 
eine  kleine  Höhle  mit  glatten  Wänden". 

Streckeisen  fand  solche  Cysten  in  121  Fällen  von  Lobus  pyramidalis 
lOmal,  ohne  jedoch  dafür  einstehen  zu  können,  daß  sie  nicht  bedeutend 
häufiger  vorkommen.  Während  nach  Streckeisen  der  Inhalt  dieser  Cysten 
stets  mucinhaltig  ist,  sah  M.  B.  Schmidt  bei  einem  doppelten  Lobus  pyra- 
midalis vor  dem  linken  Fortsatz,  untrennbar  mit  ihm  verbunden,  eine 
Flimmercyste,  deren  Inhalt  nicht  schleimig,  sondern  breiig-gelbbraun  war. 
Joannovics  beobachtete  eine  apfelgroße,  unterhalb  der  Cartilago  thyreoidea 
gelegene,  mit  Plattenepithel  ausgekleidete  Cyste  mit  graugelbem,  sulzigem 
Inhalt ;  sie  lag  unter  der  Kapsel  der  Schilddrüse.  Diese  Cysten  sind  medianen 
Halscysten,  die  sich  vom  Ductus  thyreoglossus  ableiten,  gleichwertig. 

ß)  Persistenz  des  unteren  Abschnittes  des  Ductus  thyreoglossus 
(Ductus  thyreoideus)  in  Form  eines  Kanals. 

Der  Ductus  thyreoglossus  kann  in  seinem  unteren  Abschnitt  auch  in 
Form  eines  Kanales  persistieren;  dies  Vorkommnis  ist  indes  seltener  als 
die  Persistenz  des  oberen  Abschnittes  (Ductus  lingualis).  His  (2)  bezeichnete 
diesen  unterhalb  des  Zungenbeins  persistierenden  Abschnitt  des  Ductus 
thyreoglossus  als  Ductus  thyreoideus;  dieser  stellt  ein  häutiges  Rohr 
dar,  welches  für  eine  Sonde  leicht  passierbar  ist,  bis  in  die  Höhe  des  oberen 
Randes  des  Zungenbeinkörpers  hinaufsteigt  und  unterhalb  des  Ligamentum 
hyothyreoideum  endigt.  In  5  Fällen,  in  denen  His  (2)  diesen  Kanal  nach- 
weisen konnte,  bestand  gleichzeitig  ein  Lobus  pyramidalis,  an  den  sich 
oben  der  Ductus  thyreoideus  unmittelbar  anschloß  [His  (2)].  Besteht 
gleichzeitig  auch  ein  Ductus  lingualis,  so  kann  der  Ductus  thyreoideus 
demselben  bis  auf  einen  Abstand  von  kaum  5  mm  entgegenrücken  (zwei 
Fälle  von  His  (2)];  die  Ligamenta  hyoepiglotticum  und  hyothyreoideum 
liegen  dann  dazwischen. 

Bei  dem  Vorhandensein  eines  Ductus  thyreoideus  oder  von  Teilen 
desselben  kann  es  zu  medianen  Halscysten  und  Halsfisteln  (s.  S.  635 
u.  636)  kommen,  von  denen  aus  man  dann  in  der  Regel  einen  Kanal  bis 
an  die  Vorderfläche  des  Zungenbeins  verfolgen  kann,  in  dessen  Periost  er 
sich  zu  verlieren  scheint;  indes  erstreckt  sich  der  Kanal  gelegentlich  auch 
über  das  Zungenbein  hinaus  (Schlange,  Fritz  König). 

Eine  kirschgroße,  tumorartige  Wucherung  am  Ende  eines  solchen 
Fistelganges,  die  unterhalb  des  Zungenbeins  gelegen,  fest  mit  dem  Periost 
desselben  verwachsen  war,  beobachtete  Schlange.  Histologisch  bot  dieser 
Tumor  in  einem  fibrösen  Gewebe  vielfach  verzweigte  Hohlräume,  die  mit 
Flimmerepithel  ausgekleidet  waren. 
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i)  Vollständige  Persistenz  des  Ductus  thyreoglossus. 

Sehr  selten  wird  ein  Persistieren  des  Ductus  thyreoglossus  in  Form 
eines  oberhalb  und  unterhalb  des  Zungenbeins  kontinuierlich 
zusammenhängenden  Kanals  beobachtet.  In  den  bis  auf  einen  nur 
klinisch  beobachteten  Fällen  bestand  stets  eine  mediane  Halsfistel ;  entweder 
konnte  von  dieser  Fistel  aus  eingespritzte  Flüssigkeit  im  Zungengrund 
nachgewiesen  werden  (Berg,  Matti,  Mavrojannis  und  Cosmettatos, 
Shugyo)  oder  in  das  Foramen  coecum  eingespritzte  Flüssigkeit  floß  aus  der 
Fistel  nach  außen  ab  (Takeda);  Schweizer  füllte  von  der  Fistel,  Takeda 
vom  Foramen  coecum  aus  den  Gang  mit  Kontrastbrei  und  brachte  ihn 
röntgenologisch  zur  Darstellung.  Die  Darstellung  des  ganzen  Verlaufes 
des  Ganges  ist  oft  nicht  leicht,  da  der  Gang  in  der  Zungenbeingegend  kom- 
plizierte Krümmungen  (Takeda)  und  auch  Verzweigungen  (Matti,  Takeda) 
darbietet.  Die  medianen  Halsfisteln  sind  in  diesen  Fällen  komplette 
Fisteln,  die  mit  dem  Zungengrund  via  Ductus  lingualis  in  Verbindung 
stehen. 

Berg  beobachtete  bei  einem  Soldaten  eine  Fistel  dicht  oberhalb  der 
Incisura  thyreoidea  superior,  die  von  Jugend  auf  bestanden  hatte  und  an 
deren  Stelle  in  den  ersten  Lebenstagen  eine  Geschwulst  von  Hühnereigröße 
gewesen  sein  soll.  In  die  Fistel  eingespritzte  Flüssigkeit  entleerte  sich  prompt 
im  Zungengrunde.  In  dem  Fall  von  Mars  hall,  der  in  der  Literatur  als  voll- 
ständiger Gang  zitiert  wird,  war  nur  streckenweise  ein  Lumen  vorhanden 
(vgl.  M.  B.  Schmidt,  Matti)  ;  Marshall  konnte  den  Ductus  bei  der  Sektion 
eines  5jährigen  Kindes  mit  medianer  Halsfistel  freipräparieren  und  sah  ihn 
hinter  dem  Zungenbein  verlaufen;  im  gleichen  Falle  ging  vom  Isthmus 
der  Schilddrüse  ein  Lobus  pyramidalis  aus.  Matti  sah  eine  vollständige 
Persistenz  des  Ductus  thyreoglossus  als  Kanal  bei  einem  5jährigen  Knaben. 
Der  Ductus  hatte  sich  median  am  Halse  in  einer  stecknadelkopfgroßen, 
sekundären  Fistel  zwischen  Zungenbein  und  oberen  Schildknorpelrand 
nach  außen  geöffnet.  Die  Fistel  führte  in  eine  dicht  unter  der  Haut  gelegene 
etwa  kleinhaselnußgroße  Höhle,  von  der  aus  sich  ein  feiner,  mit  Schleim- 
haut ausgekleideter  Kanal  mit  einer  dünnen  Sonde  bis  hinter  das  Zungen- 
bein verfolgen  ließ.  In  den  Gang  eingespritzte  Milch  entleerte  sich  im  Strahl 
an  der  Zungenbasis,  nach  unten  hin  ließ  sich  von  der  Fistel  aus  eine  etwa 
0,5  cm  tiefe  Aushöhlung  feststellen,  die  in  einen  bindegewebigen  Strang 
überging,  der  an  einem  stark  ausgebildeten  Processus  pyramidalis  endigte. 
(Weitere  Fälle  von  vollständiger  Persistenz  des  Ductus  mit  kompletter 
medianer  Halsfistel  siehe  Mavrojannis  und  Cosmettatos,  Wilmanns, 
Blaesen,  Shugyo,  Takeda.)  Einen  vollständig  exstirpierten  Ductus  thyreo- 
glossus, bei  dem  allerdings  nicht  sicher  war,  ob  überall  ein  lumenführender 
Kanal  vorlag,  demonstrierte  Riedel. 

Histologisch  fand  Matti  an  dem  exstirpierten  Gang  ein  sehr  wechseln- 
des Verhalten  der  epithelialen  Auskleidung;  es  wurde  einerseits  Plattenepithel, 
und  zwar  nicht  nur  im  oberen  Teil,  sondern  in  sehr  wechselnder  Verteilung 
auch  im  ganzen  Verlauf  des  Ganges  gesehen.  Weiterhin  fanden  sich  in 
der  Nähe  des  Ganges  Plattenepithelkugeln  und  -häufen.  Daneben  fand 
sich  Zylinderepithel,  an  umschriebenen  Stellen  mit  Cilien,  und  dann  war 
namentlich  der  oft  unvermittelte  Uebergang  von  mehrschichtigem  in  ein- 
schichtiges Plattenepithel,  sowie  in  kubisches  oder  zylindrisches  Epithel 
(vgl.  Erdheim)  anzutreffen.  Takeda  sah  im  Fistelgang  in  der  Nähe  des 
Zungenbeins  nur  mehrschichtiges  Plattenepithel,  das  nach  oben  etwas 
kubisch  wurde.  Auffallenderweise  konnten  auf  Querschnitten  meistens 
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mehrere  Lumina  gesehen  werden  (Wilmanns,  Matti,  Takeda).  (Vgl.  Mediane 
Halsfisteln  S.  638.)  Die  Kanäle  waren  in  dem  Fall  von  Matti  in  reich- 
liches lymphadenoides  Gewebe  eingebettet,  welches  stellenweise  regelrechte 
Follikel  bildete,  in  welches  die  oben  erwähnten  Plattenepithelhaufen  ein- 
gebettet waren.  Das  lymphadenoide  Gewebe  ist  völlig  gleichwertig  dem 
bei  den  Cysten  der  Zungenbeingegend  erwähnten  und  ist  nach  Fritz  König 
lymphadenoides  Gewebe  der  Mund-  und  Rachenschleimhaut,  welches  den 
Ductus  thyreoglossus  auf  seinem  Wege  begleitet  hat.  Schleimdrüsen  und 
Schilddrüsengewebe  im  Verlauf  des  Ductus  konnte  Matti  ebenfalls  nach- 
weisen. Das  Schilddrüsengewebe  fand  sich  in  verschiedenen  Schnitten  in 
nächster  Umgebung  des  Kanals,  auch  im  Niveau  des  Zungenbeins. 

Die  topographische  Beziehung  des  Ductus  thyreoglossus  zum  Zungen- 
bein, welche  sich  aus  diesen  Fällen  von  vollständiger  Persistenz  des  Ductus 
ergibt,  wurde  bereits  abgehandelt. 

k)  Mediane  Halseysten. 

Bei  den  medianen  Halscysten  können  unterschieden  werden: 
Cysten,  die  sich  vom  unteren  Abschnitt  des  Ductus  thyreo- 
glossus herleiten  (a)  und  Dermoidcysten  (ß). 

a)  Cysten  des  Ductus  thyreoglossus. 
Bestandteile  des  Ductus  thyreoglossus,  die  zwischen  Zungen- 
bein und  Schilddrüse  liegen  geblieben  sind,  können  Anlaß  zur  Bildung  von 
Cysten  geben,  die  sich  vorne  am  Halse  bemerkbar  machen  (Morton,  Roques, 
Robinson,  Fredet  und  Chevassu,  Boss,  Bayer).  Berard  und  Chalier 
bezeichneten  diese  in  ihrer  Anlage  stets  angeborenen  Cysten  als  „kystes 
soushyoidiens".  Meist  liegen  diese  Gebilde  genau  in  der  Mittellinie,  seltener 
unmittelbar  daneben  [Fälle  von  Cerne,  Chevassu  (1),  Riche,  Bayer]. 
Bei  Volumenzunahme  schieben  sie  sich  durch  den  Musculus  sternohyoideus 
und  entwickeln  sich  unter  starker  Verdünnung  der  Faszie  gegen  die  Haut 
hin,  so  daß  man  sie  für  unmittelbar  subkutan  gelegen  halten  könnte  (Berard 
und  Chalier);  oder  sie  drängen  sich  vor  der  Trachea  nach  abwärts,  mit- 
unter bis  zum  Sternum  [Broca  (2)].  Bisweilen  werden  sie  recht  umfang- 
reich ;  Boss  sah  eine  apfelgroße  Cyste  in  der  Höhe  des  Kehlkopfs  bei  einem 
48jährigen  Manne,  Robinson  eine  einkammerige,  4,5  cm  lange  ovoide  Cyste, 
vom  Schilddrüsenisthmus  bis  zum  Zungenbeinkörper  reichend,  bei  einem 
55jährigen  Neger.  Die  Cysten  enthalten  in  der  Regel  eine  fadenziehende, 
ölige,  gelbe  oder  braune  Flüssigkeit,  in  der  abgestoßene  Epithelien  zu  finden 
sind  (Berard  und  Chalier).  Sie  sind  mit  meist  flimmerndem  Zylinder- 
epithel, bisweilen  auch  mit  Plattenepithel  ausgekleidet.  In  ihrer  unmittel- 
baren Nachbarschaft  können  Schleimdrüsen  und  Schilddrüsengewebe,  nicht 
selten  auch  lymphadenoide  Bestandteile  gefunden  werden.  Gelegentlich 
werden  in  der  Cystenwand  auch  Knorpelinseln  gesehen.  (Vergleiche  auch 
das  Vorkommen  von  Knorpelinseln  im  Anschluß  an  mediane  Halsfisteln 
Hilde brand,  Wilmanns.)  Wie  Bayer  auseinandersetzt,  muß  man  an- 
nehmen, daß  in  solchen  Fällen  die  Elemente  des  Ductus  thyreoglossus  auch 
Abkömmlinge  des  Vorderarmes  im  Sinne  von  Teilen  des  Atemrohres  gebildet 
haben.  Die  mit  Flimmerepithel  und  wahrscheinlich  auch  die  mit  ge- 
schichtetem Plattenepithel  ausgekleideten  prästernalen  Cysten  möchte 
Chevassu  (2)  auf  persistente  Elemente  der  inneren  Kiementaschen  zurück- 
führen; indes  könnte  man  hier  vielleicht  auch  an  den  Ductus  thyreoglossus 
denken,  da  sich  nach  Broca  (2)  Cysten  desselben  bis  zum  Sternum  hinab- 
drängen können. 
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ß)  Dermoidcysten. 

ß)  Die  Dermoidcysten  werden  verhältnismäßig  häufig  angetroffen 
und  liegen  namentlich  unterhalb  des  Unterkiefers  bis  zur  Höhe  des  Zungen- 
beins (Voelcker).  Sie  zeigen  den  charakteristischen  Inhalt  und  die  typische 
histologische  Beschaffenheit  der  Dermoide  und  sind  wahrscheinlich  auf 
Reste  der  äußeren  ektodermalen  Kiemenfurchen  oder  der  Halsbucht  zu- 
rückzuführen. Hier  finden  sich  keine  lymphoiden  Zellhaufen  in  der  Wand ; 
auch  die  Dermoidcysten  können  Anlaß  zur  Fistelbildung  geben;  vor  ihrer 
Verwechslung  mit  Ductuscysten  und  Ductusfisteln  warnte  Sultan. 

1)  Die  medianen  Halsfisteln. 

Historisches:  Luschka  (1848)  berichtete  über  eine  genau  in  der  Mittellinie 
gelegene  Halsfistel,  deren  Entstehung  er  auf  eine  nicht  voUständige  mediane  Vereinigung 
der  Viszeralwülste  zurückführen  zu  müssen  glaubte.  Heusinger  (1864)  hielt  die  medianen 
Halsfisteln  für  Luftröhrenfisteln.  R.  Arndt  (1,  2)  (1888)  faßte  sie  als  eine  „furchenartige 
Hemmungsbildung"  auf,  brachte  sie  in  Beziehung  zur  Hypobranchialrinne  des  Amphioxus 
und  deutete  sie  als  atavistische  Bildung,  v.  Kostanecki  und  v.  Milecki  (1890)  hielten 
die  medianen  Halsfisteln  für  unvollständige,  äußere  Kiemenfisteln  und  erachteten  sie 
den  lateralen  Halsfisteln  für  gleichwertig.  Auch  Schlange  (1893)  bezeichnete  sie  als 
Kiemenfisteln,  Karews ki  (1893)  führte  sie  auf  Störungen  im  Verschluß  des  Sinus  cervi- 
calis  in  der  Mittellinie  des  Halses  zurück.  Bramann  meinte  indes  schon  1890,  daß  eine  jede 
solche  Fistel  am  wahrscheinlichsten  auf  die  Entwicklung  der  Schilddrüse  oder  eine  diver- 
tikelartige,  mit  Flimmerepithel  ausgekleidete  Ausstülpung  des  Darmrohres  zurückzuführen 
sei,  und  Johnson  leitete  1890  bereits  2  mediane  Halsfisteln  aus  der  Persi- 
stenz des  Ductus  thyreoglossus  her.  Hildebrand  (1895)  betonte  die  Bedeutung 
der  von  Zuckerkandl  und  Streckeisen  beschriebenen  Reste  des  Ductus  thyreoglossus 
für  die  Entstehung  medianer  Halsfisteln,  und  Fritz  König  (1896)  kam  an  Hand  von 
Untersuchungen  zahlreicher  Fälle  unter  Berücksichtigung  der  Forschungsergebnisse  von 
His  zu  dem  Schluß,  „daß  die  Fistula  colli  mediana  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  nur  aus 
der  Persistenz  des  Ductus  thyreoglossus  sich  ableite,  der  sich  dann  sekundär  allmählich 
zur  Hautöffnung  seinen  Weg  bahne".  Diese  Auffassung  hat  sich  als  richtig  erwiesen. 
1927  fand  das  Thema  der  Halsfisteln  und  -Cysten  durch  P.  E.  A.  Nylander  unter 
eingehender  Berücksichtigung  der  Literatur  eine  kritische  Bearbeitung.  Historisches 
über  die  ältere  Literatur  berichtete  Harding  (1890). 

Die  Mehrzahl  der  medianen  Halsfisteln  leitet  sich  vom  Ductus  thyreo- 
glossus ab  (oc);  diese  Fisteln  sind  stets  sekundär  von  einer  medianen  Hals- 
cyste  oder  von  größeren  Resten  des  Ductus  thyreoglossus  aus  entstanden 
und  können  schon  als  fertige  Fisteln  angeboren  sein.  Sehr  viel  seltener 
sind  die  Fistulae  colli  superficiales  mentosternales  (Fistules 
superficielles  mentosternales  (Ombedanne)  (ß),  welche  mit  der  Schild- 
drüsenanlage nichts  zu  tun  haben  und  wahrscheinlich  durch  Fehlbildungen 
im  Gebiet  der  Inframaxillarfläche  bedingt  sind  (Leegaard,  Ombredanne). 
Selten,  wenn  nicht  in  ihrer  Existenz  überhaupt  fraglich,  sind  median  aus- 
mündende laterale  Fisteln  (y);  hier  würde  dann  der  Fistelgang  nicht 
median,  sondern  von  der  Fistelöffnung  aus  lateralwärts  verlaufen  (Leegaard). 
In  manchen  Fällen  bleibt  die  Herkunft  einer  medianen  Halsfistel  überhaupt 
dunkel  (Nylander). 

oc)  Die  vom  Ductus  thyreoglossus  abstammenden  medianen 

Halsfisteln. 

Diese  medianen  Fisteln  [Hildebrand,  Durham,  Fritz  König, 
Cornil  und  Schwartz,  Kaatz,  Broca  (1),  Blecher,  Gilman  u.  a.]  sind 
den  medianen,  vom  Ductus  thyreoglossus  abstammenden  Halscysten  durch- 
aus gleichwertig.  Sie  sind  bisweilen  wirklich  angeboren  (Baccarini),  ent- 
stehen aber  meist  erst  postnatal,  jenseits  der  Pubertät  sekundär,  indem 
eine  durch  Sekretretention  sich  ausdehnende,  bei  der  Geburt  als  solche 
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noch  nicht  erkennbare  mediane  Halscyste  durch  die  Haut  perforiert;  auch 
dann  spricht  man  von  „kongenitalen  medianen  Halsfisteln".  Die  äußere 
Fistelöffnung  liegt  meist  in  der  Incisura  thyreoidea,  seltener  in  der  Nähe 
des  Jugulum  (Blecher).  In  der  Regel  sind  es  unvollständige  (inkom- 
plette) Fisteln,  die  sich  nur  bis  zum  Zungenbein  verfolgen  lassen,  seltener 

vollständige  (komplette)  Fisteln,  die 
innen  im  Foramen  coecum  aus- 
münden (s.  auch  unter  dem  Kapitel 
„Vollständige  Persistenz  des  Ductus 
thyreoglossus"). 

Klinisch  präsentiert  sich  eine 
solche  Fistel  als  feines,  glattrandiges 
Loch  oder  als  nässende  Fläche, 


Fig.  7.  Mediane  Halsfistel  bei  einem  in  ganzer  Länge  offengebliebenen 
Ductus  thyreoglossus  (5  Jahre  alter  Knabe).  Verlauf  des  Fistelganges  nach  klinischem 
und  operativem  Befund  in  einen  schematischen  Sagittalschnitt  eingezeichnet.  Fe  Foramen 
coecum;  Zb  Zungenbein;  Seh  Schilddrüse,  Querschnitt  durch  den  Isthmus;  Pp  Processus 
pyramidalis;  Fm  Fistelmündung  an  der  äußeren  Haut  mit  dahinter  gelegener  Cyste; 
A  oberes  Ende  des  Ductus  thyreoglossus,  Einmündung  in  das  Foramen  coecum  der  Zunge  ; 
E  unteres  Ende  des  Ductus;  Uebergang  seiner  bindegewebigen  Wand  in  die  Spitze  des 
Processus  pyramidalis  der  Schilddrüse.  (Nach  Matti,  Arch.  f.  klin.  Chir.,  Bd.  95,  1911, 

S.  115.) 


oder  auch  als  warzenförmige  Prominenz  (Fritz  König).  Aus  der  Fistel 
pflegt  sich  schleimige  Flüssigkeit  zu  entleeren.  Von  der  Fistelöffnung  nach 
aufwärts  verläuft  in  der  Regel,  nur  bis  zum  Zungenbein  unter  der  Haut 
fühlbar,  ein  runder,  verschieden  dicker  Strang.  Entsprechend  seiner  Be- 
festigung am  Periost  in  der  Mitte  des  Zungenbeines  bewegt  sich  die 
Fistelöffnung  beim  Schlucken  nach  aufwärts  (Blecher). 

Oftmals  wird  eine  infizierte  Fistel  als  Abszeß  behandelt;  die  Inzisions- 
wunde  heilt  dann  nicht  und  verwandelt  sich  in  eine  dauernd  sezernierende 
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Fistel  (Ostrowski).  Unter  Umständen  kann  sie  schon  beim  ersten  Durch- 
brach purulentes  Sekret  entleeren  (Fälle  bei  S.  Erdheim,  Hoyer);  hier  ist 
also  die  Cyste  schon  vor  dem  Durchbruch  infiziert  worden.  Bisweilen  geht 
der  Gang  regelrecht  durch  das  Zungenbein  hindurch  (Schlange,  Fritz 
König)  und  höher  hinauf.  In  den  meisten  Fällen  ist  der  Fistelgang  ver- 
zweigt, so  daß  auf  dem  Querschnitt  mehrere  Lumina  gefunden  werden 
(Kibbert,  Fritz  König,  S.  Erdheim,  Blecher).  Bisweilen  tritt  an  einer 
Stelle  eine  derartige  Verschlingung  und  knäuelförmige  Vermehrung  der 
Gänge  ein,  daß  eine  geschwulstartige  Bildung  entstehen  kann,  die  Fritz 
König  mit  einem  Adenom  verglichen  hat  (vgl.  auch  Sultan,  Cornil  und 
Schwartz).  Diese  Gänge  können  sich  dann  cystisch  erweitern,  so  daß  an 
Polycystome  erinnernde  Bildungen  entstehen.  Jene  Erscheinungen  erklären 
sich  nach  Fritz  König  aus  der  Tatsache,  daß  sich  der  Ductus  thyreoglossus 
nicht  weit  vom  Zungenbein  in  2  Gänge  teilt,  so  daß  eine  Bifurkation  entsteht; 
zuweilen  tritt  hier  aber  auch  eine  plötzliche  Verzweigung  der  Gänge  in 
zahlreiche  Aeste  und  Windungen  auf. 

Histologisch  ist  der  Fistelgang  mit  Flimmerepithel  ausgekleidet, 
gelegentlich  werden  Schleimdrüsen  in  der  Nachbarschaft  der  Gänge  beob- 
achtet, auch  Schilddrüsengewebe  (Fritz  König,  Sultan,  Blecher,  Piola) 
wird  gesehen.  Lymphoides  Gewebe  findet  sich  meist  reichlich,  besonders  dort, 
wo  die  Vergrößerung  des  Kanalsystems  durch  Verschlingungen  und  knäuel- 
förmige Windungen  der  Gänge  erhöht  wird  (Fritz  König).  Auch  quergestreifte 
Muskulatur  ist  gelegentlich  in  der  Fistel  wand  gefunden  worden  (Leegaard), 
selten  wurde  auch  Knorpel  beobachtet  (Hildebrand,  Wilmanns). 

Wenglowski  möchte  die  medianen  Halsfisteln  und  Halscysten  nicht 
vom  Ductus  thyreoglossus  selbst  ableiten,  sondern  hält  diese  Bildungen 
für  Abkömmlinge  von  Resten  des  embryonalen  Mundbodenepithels,  welches 
durch  die  Schilddrüsenanlage  bei  ihrer  Kaudalverschiebung  mit  in  die  Tiefe 
gerissen  wurde  und  die  Fähigkeit  der  Weiterentwicklung  nach  dem  Typus 
des  Mundbodenepithels  besitzt.  Wenglowski  leugnet  somit  unmittelbar 
verwandtschaftliche  Beziehungen  dieser  Fisteln  und  Cysten  zu  dem  Ductus 
thyreoglossus;  er  führt  für  seine  Auffassung  ins  Feld,  daß  der  Ductus  thyreo- 
glossus solide  und  nicht  hohl  sei,  und  daß  komplette  mediane  Halsfisteln 
nicht  beobachtet  würden.  Dem  ist  entgegenzuhalten,  daß  der  Ductus  sehr 
wohl  hohl  sein  kann  und  nur  in  einem  Teil  der  Fälle  von  vornherein  solide 
ist,  wie  in  dem  Kapitel  der  Entwicklungsgeschichte  der  Schilddrüse  aus- 
einandergesetzt wurde;  weiterhin  ist  darauf  hinzuweisen,  daß  eindeutige 
Beobachtungen  von  kompletten  medianen  Halsfisteln  vorliegen,  die  bereits 
besprochen  wurden  (Berg,  Matti,  Mavrojanis  und  Cosmettatos,  Wil- 
manns, Blaesen,  Shugyo,  Takeda,  Schweizer).  Ganz  besonders  aber 
spricht  auch  gegen  die  Ansicht  Wenglowskis  das  nicht  seltene  Vorkommen 
von  Schilddrüsengewebe  in  der  Wand  der  Fisteln  und  Cysten.  Dieses 
Schilddrüsengewebe  dürfte  die  Herkunft  jener  Bildungen  vom  Ductus 
thyreoglossus  selbst  genügend  beweisen  (vgl.  auch  Wegeiln).  Es  wäre 
auch  unwahrscheinlich,  daß  an  den  Stellen,  wo  jene  mitgerissenen  Mund- 
höhlenepithelteilchen  liegen  bleiben,  so  häufig  mit  ihnen  in  keiner  ver- 
wandtschaftlichen Beziehung  stehende  Ductusreste  selbst  zurückbleiben 
sollten.  Wir  müssen  somit  mit  aller  Wahrscheinlichkeit  Cysten  und  Fisteln 
von  der  Ductusanlage  selbst  herleiten,  uns  indes  hierbei  bewußt  sein,  daß 
der  Ductus  selbst  ursprünglich  ausgezogenes  Mundhöhlenepithel  darstellt 
(Streckeisen,  Rabl),  welches  allerdings  nicht  indifferent  ist,  sondern  unter 
anderem  auch  Schilddrüsengewebe  zu  bilden  vermag,  da  es  ja  aus  dem 
Felde  der  ersten  Schilddrüsenanlage  stammt. 
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Ganz  ausnahmsweise  scheint  eine  Fistel  des  Ductus  thyreoglossus 
auch  seitlich  ausmünden  zu  können,  de  Quervain  beobachtete  eine  aus 
einer  Cyste  entstandene  Halsfistel  am  Innenrand  des  linken  Kopfnickers, 
die  sich  verzweigte  und  teils  mit  Pflasterepithel,  teils  mit  Flimmerepithel 
ausgekleidet  war.  In  unmittelbarer  Nachbarschaft  derselben  fand  sich 
neben  Schleimdrüsen  ein  kleines  typisches  Schilddrüsenläppchen,  wodurch 
die  Herkunft  der  Bildung  vom  Ductus  thyreoglossus  erwiesen  erschien. 

ß)  Fistulae  colli  superficiales  mentosternales  (Fistules  super- 
ficielles  mentosternales,  Ombredane). 

Es  handelt  sich  hier  um  sehr  seltene  Fehlbildungen,  die  nicht  mit  der 
Entwicklung  der  Schilddrüse  in  Zusammenhang  stehen.  Leegaard  rechnet 
zu  diesem  Fisteltypus  neben  einem  eigenen  Fall  die  Beobachtungen  von 
Luschka,  Roth,  R.  Arndt,  Delcescamp;  dazu  kommen  2  Beobach- 
tungen Nylanders.  Diese  Fisteln  unterscheiden  sich  von  den  Ductus- 
fisteln  meist  durch  ihren  sehr  oberflächlichen  Verlauf,  so  daß  die  Bildungen 
mehr  den  Eindruck  einer  von  der  Mandibula  nach  der  Gegend  des  Manubrium 
sterni  verlaufenden  Hautrinne  machen  können  (Nylander).  Nylander 
beobachtete  bei  zwei  einschlägigen  Fällen,  daß  sich  von  der  Mandibula 
ein  spitzer  Knochenvorsprung  nach  abwärts  erstreckte  und  dabei  den 
oberen  Ausgangspunkt  der  betreffenden  Fistel  darstellte.  In  einem  Fall 
Nylanders  war  die  Mandibula  abnormerweise  wenig  prominierend,  so  daß 
die  Patientin  eine  Mikrognathie  zeigte.  Auch  in  dem  Fall  von  Delcescamp 
bestand  eine  mäßige  Mikrognathie.  Diese  Mikrognathie  möchte  Delces- 
camp auf  einen  Narbenzug  zurückführen,  der  dorsalwärts  auf  den  Unter- 
kiefer ausgeübt  worden  sei.  Dieser  Narbenzug  sei  dadurch  entstanden, 
daß  ein  zwischen  den  Kiemenbögen  erhaltener  medianer  Epithel- 
strang, welcher  das  Wesen  der  Fistelbildung  darstelle,  infolge  entzünd- 
licher Prozesse  zu  einer  Narbenmasse  umgewandelt  worden  sei.  Nylander 
sah  in  einem  Fall,  daß  die  betreffende  Fistel  bzw.  der  mit  ihr  in  Verbindung 
stehende  Bindegewebsstrang  ein  fast  absolutes  Hindernis  gegen  die  Rück- 
wärtsbeugung des  Kopfes  bildete  und  denkt  daran,  daß  die  fragliche  Bildung 
hemmend  auf  die  Entwicklung  der  medianen  Partie  der  Mandibula  ein- 
gewirkt habe.  Andererseits  weist  Nylander  jedoch  auch  darauf  hin,  daß 
bei  seinen  Beobachtungen  die  Mandibula  außer  der  Mikrognathie  eine 
Anomalie  in  Form  eines  nach  abwärts  gerichteten  Knochenvorsprunges 
aufgewiesen  habe.  Ob  auch  diese  Exostose  auf  die  Narbenschrumpfung 
zurückzuführen  sei,  oder  ob  möglicherweise  die  Mikrognathie  und  die 
Exostose  als  eine  der  Fistelbildung  selbst  gleichberechtigte  primäre  Miß- 
bildung anzusehen  sind,  erscheint  Nylander  nicht  ohne  weiteres  er- 
wiesen zu  sein. 

Histologisch  fand  sich  in  einem  Fall  Leegaards  (Fall  23)  als  Aus- 
gang der  Fistel  eine  breite  Lage  mehrschichtigen  Plattenepithels  mit  ge- 
ringer Verhornung;  Plattenepithel  sah  auch  Delcescamp.  Bei  einer  Beob- 
achtung Nylanders  (Fall  41)  war  die  Fistel  mit  recht  unregelmäßigem 
Epithel  ausgekleidet,  welches  neben  Plattenepithel  auch  den  Charakter 
des  mehrschichtigen  oder  mehrreihigen  Zylinderepithels  aufwies  (vgl.  auch 
den  Fall  Roth).  Dieses  Epithel  bekleidete  auch  Einstülpungen,  welche  sich 
von  dem  Fistelgang  aus  in  die  Tiefe  senkten.  Nylander  und  Delcescamp 
sahen  in  dem  vom  Epithel  scharf  abgegrenzten  Bindegewebe  Lympho- 
zyteninfiltrationen,  jedoch  kein  lymphatisches  Gewebe,  welches  bei  diesem 
Fisteltypus  nicht  vorzukommen  scheint  (Nylander). 

Schw  al  be- Gr  u  b  er,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3.  42 
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Zur  Frage  der  Entstehungsweise  solcher  nicht  mit  dem  Ductus 
thyreoglossus  in  Zusammenhang  stehender  Fisteln  meint  Fritz  König, 
daß  ein  Ausbleiben  der  Verwachsungen  der  Kiemenbögen  in  der  Mittellinie 
oder  eine  abnorme  Persistenz  des  Sinus  cervicalis  vorliegen  könne.  Die 
letzte  Möglichkeit  lehnt  Leegaard,  dem  sich  Nylander  anschließt,  ab, 
mit  der  Begründung,  daß  es  unnötig  sei,  zum  Sinus  cervicalis,  der  lateral 
liegt,  seine  Zuflucht  zu  nehmen,  wenn  man  in  der  Mittellinie  des  Halses 
zwanglos  einen  natürlichen  Ausgangspunkt  für  eine  Mißbildung  finden 
könne,  die  in  ihrer  bleibenden  Form  einen  ausgesprochen  medianen  Charak- 
ter habe.  Diese  mediane  Entwicklungsstörung  besteht  nach  Leegaard 
in  einer  Anomalie  der  dem  mesobranchialen  Feld  des  Vorderdarmes  ent- 
sprechenden Inframaxillarfläche.  Die  Bedeckungen  in  der  Mittelpartie 
des  Halses  werden  durch  jene  Inframaxillarfläche  gebildet,  und  je  eher  das 
Herz  nach  unten  wandert,  wird  dieses  Feld  allmählich  frei  und  der  Hals 
nimmt  auch  nach  und  nach  seine  bleibende  Form  an.  Wenn  wir  den  Aus- 
führungen Leegaards  weiter  folgen,  so  kann  eine  Entwicklungsstörung, 
bei  der  sich  die  Mesodermschicht  der  Branchialbögen  nicht  in  genügender 
Ausdehnung  nach  innen  gegen  die  Mittellinie  schließt,  zur  Folge  haben, 
daß  in  dieser  eine  schmälere  oder  breitere  Epithelrinne  gebildet  wird 
(Vgl.  den  „Epithelstrang"  von  Delcescamp).  Wenn  in  dieser  Rinne  nach 
unten  der  Eingang  zu  einer  kurzen  Fistel  gefunden  wird,  so  kann  diese  als 
Ueberbleibsel  aus  der  Periode  erklärt  werden,  da  die  Brustwand  —  mit  dem 
Herzen  —  sich  stark  aufwärts  wölbte  und  die  Vorderseite  des  Halses  ver- 
barg. Auch  Ombredane  nimmt  an,  daß  diese  Fisteln  auf  eine  Entwicklungs- 
störung zwischen  den  ventralen  Enden  des  Mandibulabogenpaares  und  der 
präkordialen  Region  zurückgehen. 

Was  die  Ursache  dieser  Entwicklungsstörung  ist,  ist  schwer  zu 
sagen.  Leegaard  denkt  daran,  daß  das  Herz  während  des  Herabsteigens 
zu  seinem  Platz  in  der  Brusthöhle  auf  die  Mittellinie  des  Halses  einen  Zug 
nach  unten  ausgeübt  und  dadurch  die  natürliche  Entwicklung  des  Halses 
gehindert  habe.  Leegaard  führt  in  diesem  Zusammenhang  den  Fall  von 
Cusset  an,  bei  dem  von  der  Fistel  aus  ein  fibröser  Strang  hinter  dem 
Sternum  ins  vordere  Mediastinum  hinunterzog. 

y)  Median  ausmündende  laterale  Fisteln. 

•  Leegaard  leugnet  nicht,  daß  branchiogene  Fisteln  ihre  äußere  Oeffnung 
in  der  Mittellinie  haben  könnten;  der  Fistelgang  müßte  dann  jedoch  einen 
lateralen  Verlauf  haben,  und  wenn  die  Fistel  komplett  ist,  müßte  sie  immer 
in  der  charakteristischen  Region  des  Pharynx  ausmünden.  Nach  Leegaard 
könnten  vielleicht  2  Fälle  der  Tabelle  von  v.  Kostaneckie  und  v.  Milecki 
(Fall  Meinel  und  Fall  Jenny)  hierher  gerechnet  werden.  In  dem  ersten 
Fall  lag  die  Oeffnung  in  der  Mittellinie,  %  Zoll  oberhalb  des  Sternums,  die 
Sonde  ging  nach  oben  und  rechts,  Bestandteile  der  Nahrung  waren  zur  Fistel- 
Öffnung  herausgekommen;  die  Fistel  bestand  von  Geburt  an.  Im  2.  Fall 
lag  die  Oeffnung  genau  in  der  Mittellinie  am  oberen  Rand  der  Cartilago 
thyreoidea.  Die  Sonde  ging  1%  Zoll  nach  außen,  oben  und  hinten  gegen 
den  rechten  Kieferwinkel.  Beim  Inj ektions versuch  wurde  eine  innere 
Oeffnung  im  Pharynx  nachgewiesen;  bei  der  Geburt  bestand  eine  rote 
Geschwulst  in  der  Mittellinie,  die  sich  dann  spontan  geöffnet  hatte.  Ob 
nach  dieser  kurzen  nicht  sehr  genauen  Beschreibung,  die  sich  bei  v.  Kosta- 
necki  und  v.  Milecki  findet,  jene  beiden  Fisteln  als  branchiogen  anzusehen 
sind,  erscheint  Leegaard  zweifelhaft. 
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IX.  Nebenschilddrüsen  und  Nebenkröpfe. 

a)  Allgemeines. 

Historisches.  Albrecht  von  Haller  (1766)  erwähnt,  daß  er  den  Mittellappen 
der  Thyreoidea  als  besondere  Drüse  (Glandula  propria)  habe  auftreten  sehen.  („Vidi  etiam 
propriam  glandulam  fuisse,  quae  ante  mediana  cartilaginem  thyreoideam  ponebatur.  neque 
ad  thyreoideam  pertinuisse".)  1839  berichtete  Albers  über  die  Nebenschilddrüse  und 
bezeichnete  sie  als  die  Folge  einer  Hemmungsmißbildung.  W.  Gruber  (1)  (1845),  Porta 
(1849),  Rokitansky  (1850),  Bruch  (1852)  haben  dann  weiterhin  auf  die  Glandula  thyreoidea 
accessoria  aufmerksam  gemacht.  W.  Gruber  (2)  hat  dann  1876  dieser  Bildung  eine  ein- 
gehende Untersuchung  gewidmet  und  die  Nebenschilddrüsen  ihrer  Lage  nach  in  Gruppen 
eingeteilt.  Madelung  hat  1879  zusammenfassend  über  Anatomie  und  klinische  Bedeutung 
der  Nebenkröpfe  berichtet.  [Kasuistische  Zusammenstellungen  finden  sich  auch  bei  Payr 
und  Martina  (1906),  Reich  (1911),  Spencer  (1914).] 

Wir  verstehen  unter  Nebenschilddrüsen  (Glandulae  thyreoi- 
deae  accessoriae)  diejenigen  aus  Schilddrüsengewebe  bestehen- 
den Gebilde  (ausschließlich  der  Struma  ovarii),  welche  mit  der 
an  regelrechter  Stelle  gelegenen  Hauptdrüse  keinen  paren- 
chymatösen Zusammenhang  haben.  Wenn  diese  Bildungen  auch 
meist  erbsen-  bis  bohnengroß  sind,  so  gehören  doch  streng  genommen  auch 
die  unter  Umständen  nur  mikroskopisch  sichtbaren  ektopischen  Schild- 
drüsengewebspartikel  hierher,  welche  an  Cysten  oder  sonstige  Reste  des 
Ductus  thyreoglossus  angelagert  sein  können.  Fehlt  die  Schilddrüse  an 
normaler  Stelle  und  findet  sich  dabei  Schilddrüsengewebe  im  Zungengrund, 
so  kann  natürlich  nicht  von  einer  akzessorischen  Schilddrüse  gesprochen 
werden;  jene  Entwicklungsstörung  gehört  in  das  Kapitel  des  mangelhaften 
Descensus  der  Schilddrüsenanlage. 

In  den  Lehrbüchern  werden  vielfach  die  Epithelkörperchen  als  „Nebenschild- 
drüsen" bezeichnet.  Dies  sollte  man  aufgeben  und  das  Wort  „Nebenschilddrüsen" 
in  gleichem  Sinne  wieNebenmilz  und  Nebenpankreas  anwenden  für  die  in  Rede  stehenden 
Gebilde  aus  Parenchym  des  Hauptorgans,  dem  sie  we&engeordnet  sind. 

Die  krankhafte  Vergrößerung  einer  Nebenschilddrüse  wird  als  Neben- 
kropf  bezeichnet,  jedoch  wird  es  natürlich  nicht  immer  leicht  sein,  eine 
Grenze  zwischen  Nebenschilddrüsen  und  Nebenkröpfen  zu  ziehen,  da  es  für 
erstere  keine  bestimmten  Größenmaße  gibt  (Wegelin).  Durch  strumöse 
Entartung  werden  die  Nebenschilddrüsen  praktisch  wichtig;  sie  können 
klinisch  diagnostische  Schwierigkeiten  bereiten.  Ueberraschungen  erlebt 
man  besonders  bei  den  sehr  seltenen,  im  Innern  des  Kehlkopfes  oder  der 
Trachea  gelegenen  akzessorischen  Schilddrüsen  (E.  Kaufmann). 

Nebenschilddrüsen  sind  auch  bei  Tieren  häufig  beobachtet  worden; 
nach  Rabl  sind  bei  Meerschweinchen  akzessorische  Schilddrüsenläppchen 
im  oder  am  Zungenbein  sogar  ein  regelmäßiges  Vorkommnis.  Besonders 
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häufig  scheinen  Nebenschilddrüsen  auch  bei  Hunden  zu  sein,  wo  sie  sich 
oft  in  Form  von  vielen  hirsekorngroßen  Knötchen  im  Fettgewebe  über 
dem  Aortenbogen  eingestreut  [Wölfler  (2)],  meist  jedoch  innerhalb  des 
Perikards  (an  der  Außenwand  der  Arterien)  (Huguenin,  Cohrs),  bisweilen 
sogar  im  Myokard  (Hutyra),  ja  subendocardial  (Kaltenbröck)  vorfinden. 
Die  Nebenschilddrüsen  bei  Tieren  sollen  am  Schlüsse  dieses  Kapitels  ge- 
sondert abgehandelt  werden. 

Von  den  echten,  während  der  fötalen  Bildung  der  Schild- 
drüse entstandenen,  also  angeborenen  und  als  Fehlbildungen 
aufzufassenden  Nebenschilddrüsen  sind  die  erworbenen,  extra- 
uterin entstandenen  Nebenschilddrüsen  zu  trennen  (falsche 
akzessorische  Drüsen).  Diese  falschen  Nebenschilddrüsen  können 
durch  Atrophie  gewisser  Teile  der  Schilddrüse  entstehen  (Wegelin);  so 
wie  z.  B.  der  Isthmus  der  Schilddrüse  bisweilen  vollkommen  atrophisch 
wird,  können  auch  andere  Teile  der  Schilddrüse  atrophieren,  wobei  dann 
erhaltene  Partien  von  der  Hauptdrüse  abgetrennt  werden  können.  Auf  diese 
Weise  entstehen  z.  B.  falsche  Nebenschilddrüsen  an  den  Polen  der  Seiten- 
lappen, besonders  häufig  aber  scheint  dieser  Vorgang  im  Bereich  des  Pro- 
cessus pyramidalis  zu  sein  (Wegelin).  Falsche  akzessorische  Kröpfe 
können  sich  einerseits  dadurch  bilden,  daß  die  narbige  Kontraktion  ge- 
wucherten Bindegewebes  in  einer  Struma  fibrosa  die  Isolierung  eines  Teiles 
derselben  veranlaßt  [Lücke  (1)],  oder  daß  eine  an  der  Oberfläche  eines 
Kropfes  sich  entwickelnde  Cyste  durch  ihr  Wachstum  aus  der  Schilddrüse 
sich  herauspreßt  (Madelung)  ;  ferner  kann  bei  Knotenbildung  in  den  Kand- 
teilen  der  Schilddrüse  allmähliche  Abschnürung  mit  Atrophie  und  fibröser 
Umwandlung  der  Brücke  eintreten  [Wegelin  (1)]. 

Die  Unterscheidung  von  angeborenen  (echten)  und  erworbenen  (falschen) 
Nebenschilddrüsen  und  Nebenkröpfen  wird  in  den  meisten  Fällen  bei  genauer 
Prüfung  des  Zusammenhanges  mit  dem  Nachbargewebe  nicht  schwer  sein 
(Madelung).  Bei  der  Entstehung  aus  einer  Struma  fibrosa  durch  Ab- 
schnürung eines  Schilddrüsenteiles  infolge  Bindegewebswucherung  sind 
immer  mehr  oder  minder  derbe  Stiele  vorhanden,  die  zur  Hauptgeschwulst 
führen  (Lücke). 

Wölfler1)  nannte  die  mit  der  Hauptdrüse  in  bindegewebigem  Zusammenhang 
stehenden  Nebenkröpfe  „alliierte  Nebenkröpfe"  ohne  Rücksicht  auf  den  Zeitpunkt  ihrer 
Entstehung.  Wir  verstehen  heute  unter  alliierten  Nebenschilddrüsen  und  Nebenkröpfen 
nur  solche  Bildungen,  die  zur  Zeit  der  Schilddrüsenentwicklung  entstanden  sind  und  mit 
ihr  durch  einen  Bindegewebsstrang  in  Verbindung  stehen.  Diese  alliierten  echten  Neben- 
schilddrüsen und  Nebenkröpfe  sind  natürlich  schwer  von  falschen  zu  unterscheiden. 

Madelung  machte  darauf  aufmerksam,  daß  bei  dem  Vorliegen  eines 
falschen  Nebenkropfes  in  der  Hauptdrüse  an  der  Stelle,  von  der  die  Neben- 
geschwulst ausgegangen  ist,  ein  becherförmiger  Eindruck,  eine  Vertiefung 
zu  finden  sei,  wenn  sich  ein  Knoten  durch  sein  Wachstum  aus  der  Schild- 
drüse herausgepreßt  habe.  Ferner  findet  sich  nach  Madelung  bei  er- 
worbenen Nebenkröpfen  auch  stets  eine  Kropfbildung  in  der  Hauptdrüse, 
die  alten  Datums  ist,  während  bei  angeborenen  Nebenstrumen  die  Haupt- 
drüse meist  unverändert  oder  nur  ganz  geringfügig  erkrankt  ist.  Häufig 


1)  Wölfler  (1)  bezeichnete  als  falsche  Nebenkröpfe  ursprünglich  solche  Bildungen, 
die  mit  der  Hauptdrüse  durch  eine  parenchymatöse  Brücke  zusammenhängen.  Wir  ver- 
stehen unter  falschen  Nebenkröpfen  heute  strumöse  Schilddrüsenteile,  die  sich  im  post- 
natalen Leben  von  dem  Hauptorgan  trennten  und  keinen  parenchymatösen  (wohl  aber 
bisweilen  einen  bindegewebigen)  Zusammenhang  mit  dieser  aufweisen. 
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werden  mehrere  Nebenschilddrüsen  bzw.  Nebenkröpfe  nebeneinander  beob- 
achtet. 

An  sekundären  Veränderungen  in  Nebenkröpfen  sind  vor  allen 
Dingen  cystische  Bildungen  mit  kolloidem  oder  serösem  Inhalt  (Porta, 
Paget)  oder  infolge  Blutung  rotbraunem,  dickflüssigem  Inhalt  (Werner) 
beschrieben  worden;  in  Cysten  wänden  wurden  verkalkte  und  verknöcherte 
Partien  gesehen  (Poland,  Madelung,  Stern).  Neben  mehrkammerigen 
Cystenstrumen  ist  auch  in  einer  Reihe  von  Fällen  die  ganze  Nebenstruma, 
in  eine  einzige  Cyste  verwandelt,  beobachtet  worden,  und  nur  die  sorgfäl- 
tigste Untersuchung  war  dann  imstande,  gelegentlich  Spuren  von  Schild- 
drüsengewebe in  der  Wand  aufzuzeigen  (Madelung).  (Ueber  die  Bildung 
echter  Blastome  in  Nebenschilddrüsen  s.  S.  660.) 

Die  echten  Nebenschilddrüsen  können  mit  Wegelin  ihrer  Lage 
nach  folgendermaßen  eingeteilt  werden: 

1.  Glandulae  accessoriae  superiores  zwischen  Schilddrüsen- 
isthmus und  Zungenbasis  gelegen,  median  oder  seitlich  von  der  Mittellinie, 
rechts  häufiger  als  links. 

2.  Glandulae  accessoriae  inferiores  zwischen  Schilddrüse  und 
Aorta  ascendens,  median  oder  etwas  seitlich  von  der  Mittellinie  gelegen. 

3.  Glandulae  accessoriae  laterales  in  der  seitlichen  Halsgegend1) 
zwischen  Unterkieferrand,  Musculus  trapezius  und  unterem  Rand  der 
Clavicula  gelegen,  hier  und  da  retroklavikulär. 

4.  Glandulae  accessoriae  anteriores  vor  der  Schilddrüse. 

5.  Glandulae  accessoriae  posteriores  am  hinteren  Rand  der 
Seitenlappen,  hinter  dem  Pharynx,  sehr  selten  hinter  dem  Oesophagus 
(Zenker). 

6.  Glandulae  accessoriae  intralaryngeales  et  intratrache- 
ales. 

Nach  ihrer  Entstehungsweise  lassen  sich  nach  Wegelin  die  echten 
Nebenschilddrüsen  einteilen  in  solche,  welche  in  den  Verlauf  des  Ductus 
thyreoglossus  eingeschaltet  sind,  und  solche,  welche  aus  dem  eigentlichen 
Drüsenkörper  ihren  Ursprung  nehmen  und  durch  Abschnürung  von  dem 
übrigen  Drüsengewebe  ihre  Selbständigkeit  gewinnen.  Diese  können  auch 
als  aberrierte  Nebenschilddrüsen  bezeichnet  werden. 

b)  Die  vom  Ductus  thyreoglossus  herzuleitenden  Nebenschild- 
drüsen und  Nebenkröpfe. 

Dem  Ductus  thyreoglossus  verdanken  nur  die  Glandulae  thyreoideae 
accessoriae  superiores  ihre  Herkunft,  während  alle  anderen  ihrer  Lage 
nach  im  vorigen  Abschnitt  unterschiedenen  Nebenschilddrüsen  durch  Ab- 
schnürung vom  eigentlichen  Drüsenkörper  entstanden  sind.  Die  Glandulae 
accessoriae  superiores  treffen  wir  also  auf  dem  Wege  an,  den  die  Schild- 
drüse beim  Hinabsteigen  von  ihrem  Ursprungsfeld  genommen  hat.  Sie  sind 
also  eigentlich  nicht  als  abnorm  verlagertes  (aberriertes)  Gewebe  aufzufassen, 
sondern  verdanken  dem  Zurückbleiben  und  der  Persistenz  von  Elementen 
des  bildungsfähigen  Ductus  thyreoglossus  ihre  Herkunft.  Bei  diesem  Zu- 
rückbleiben mögen  allerdings  auch  Abschnürungsvorgänge,  zuweilen  durch 


1)  Topographisch-anatomisch  eigentlich  vordere  Halsgegend,  die  mit  den  beiden 
Trigona  bis  zum  vorderen  Rand  des  Musculus  trapezius  reicht. 
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Muskulatur  bedingt,  eine  Rolle  spielen,  aber  diese  Abschnürung  betrifft 
nicht  Gewebsteile  des  eigentlichen  Drüsenkörpers.  Häufig  sind  diese  Neben- 
schilddrüsen vergesellschaftet  mit  per- 
sistierenden Elementen  des  Ductus 
thyreoglossus,  die  sich  nicht  zu  organ- 
spezifischem Gewebe  ausgebildet  haben. 

Im  einzelnen  können  bei  den  in 
Rede  stehenden  Nebenschilddrüsen  hin- 
sichtlich Herkunft  und  Lage  unter- 
schieden werden: 

a)  Die  vom  oberen  Abschnitt  des 
Ductus  thyreoglossus  (Ductus  lingualis, 
His  (1)]  ausgehenden  Nebenschilddrüsen 
(„Glandulae  linguales",  selten)  (s. 
auch  bei  dem  Abschnitt  über  epi- 
theliale Anhangsgebilde  des  Ductus  lin- 
gualis, S.  621), 

ß)  die  in  unmittelbarer  Nähe  des 
Zungenbeins  oder  in  demselben  gelege- 
nen Nebenschilddrüsen  („Glandulae 
hyoideae"),  die  sich  nach  ihrer  topo- 
graphischen Beziehung  zum  Zungen- 
bein wiederum  in  verschiedene  Unter- 
gruppen einteilen  lassen  und  häufiger 
sind, 

y)  die  vom  unteren  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  (Ductus 
thyreoideus,  His  (2)]  abzuleitenden  Nebenschilddrüsen  (häufig). 


Fig.  8.  Schema  der  Lage  der  oberen 
vom  Ductus  thyreoglossus  herzuleiten 
den  Nebenschilddrüsen. 


oc)  Die  vom  Ductus  lingualis  ausgehenden  oberen  Neben- 
schilddrüsen (Glandulae  linguales). 

Diese  Nebenschilddrüsen  können  an  einen  persistierenden  Ductus 
lingualis  angeschlossen  sein.  Während  die  Persistenz  des  Ductus  lingualis 
häufig  ist,  sind  daran  angeschlossene  Nebenschilddrüsen  indes  selten; 
M.  B.  Schmidt  konnte  Bildung  von  Schilddrüsengewebe  im  kleinsten  Maß- 
stabe in  engster  Beziehung  mit  einem  erhaltenen  langen  Ductus  lingualis 
in  zahlreichen  Fällen  nur  zweimal  beobachten.  In  beiden  Beobachtungen 
fanden  sich  die  Schilddrüsenelemente  am  hinteren  Abschnitt  des  Ductus 
lingualis.  Patzelt  fand  bei  22  Embryonen,  früh-  und  neugeborenen  Kindern, 
vorwiegend  bei  den  jüngeren  Stadien  4mal  Schilddrüsengewebe  über  dem 
oberen  Rand  des  Zungenbeins  in  der  Zungen wurzel.  Zweimal  war  dies 
Vorkommnis  mit  Erhaltung  eines  langen,  sich  in  der  Zunge  verzweigenden 
Ductus  lingualis  und  mit  Anomalien  der  Epiglottis  verbunden,  während  die 
anderen  zwei  Fälle  nur  ein  tieferes  Foramen  coecum  mit  kurzen  Gängen 
aufwiesen.  Das  Vorhandensein  von  Schilddrüsenge  webe  im  Zungengrund 
muß  also  nicht  unbedingt  mit  einem  erhaltenen  Ductus  lingualis  zusammen- 
treffen. Die  Tatsache,  daß  Patzelt  bei  Embryonen,  früh-  und  neu- 
geborenen Kindern  dieses  Vorkommnis  häufiger  antraf  als  M.  B.  Schmidt, 
dessen  sorgfältige  Untersuchungen  sich  vorwiegend  auf  Erwachsene  er- 
streckten, läßt  daran  denken,  daß  diese  geringfügigen  Follikelgruppen  sich 
vielleicht  während  des  Lebens  zurückbilden  und  verschwinden  können. 
Unter  Umständen  sind  diese  spärlichen  Schilddrüsenelemente  jedoch 
zweifellos  als  Ursprungsort  akzessorischer  Strumen  anzusehen  (M.  B.  Schmidt) 
welche  sich  dann  unter  dem  Bilde  der  Zungenbasisstruma  darbieten. 
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Die  Zungenbasisstruma  wurde  im  Kapitel  über  den  mangelhaften  Descensus 
der  Schilddrüsenanlage  besprochen,  da  sie  häufiger  bei  mangelhafter  oder 
fehlender  Ausbildung  der  Schilddrüse  am  regelrechten  Ort  als  bei  normal 
ausgebildeter  Schilddrüse  vorkommt. 

ß)  Die  in  unmittelbarer  Nähe  des  Zungenbeins  oder  in  dem- 
selben gelegenen  oberen  Nebenschilddrüsen. 

Häufiger  als  im  Bereich  des  Ductus  lingualis  finden  sich  obere  Neben- 
schilddrüsen in  unmittelbarer  Nachbarschaft  des  Zungenbeins  oder  in 
demselben  (Schilddrüsen  des 
Zungenbeins,  Zungenbein- 
drüsen, Glandulae  hyoideae). 
Diese  Schilddrüsenelemente  sind 
also  nicht  vom  obersten  Abschnitt 
des  Ductus  thyreoglossus ,  dem 
Ductus  lingualis  abzuleiten,  son- 
dern von  dem  Abschnitt  des 
Schilddrüsenganges,  der  in  der 
Gegend  des  Zungenbeins  zwischen 
Ductus  lingualis  und  Ductus 
thyreoideus  gelegen  ist;  jedoch 
erscheint  eine  schematische  Zu- 
ordnung derakzessorischen  Schild- 
drüsen zu  den  einzelnen  Ductus- 
Abschnitten  in  dieser  Gegend 
etwas  gezwungen.  Die  Zungen- 
beindrüsen finden  sich  nicht 
selten  in  engster  räumlicher  Be- 
ziehung zu  den  sich  ebenfalls 
vom  Ductus  thyreoglossus  ab- 
leitenden an  oder  im  Zungenbein 
gelegenen  Cysten  (vgl.  auch  den 
Abschnitt  über  die  Cysten  des 
Zungenbeins).  Diese  Tatsache 
weistmit  Bestimmtheit  daraufhin, 
daß  die  Zungenbeindrüse  nicht  ein 
von  der  endgültigen  Schilddrüse 
abgesprengtes  Stück  darstellt, 
sondern  an  Ort  und  Stelle  — in 
gleicher  Weise  wie  die  Cysten  — 
aus  dem  Ductus  thyreoglossus 
hervorgeht  (Wegelin). 

Merten  weist  darauf  hin, 
daß  die  akzessorischen  Schild- 
drüsen am  Zungenbein  ebenso 
wie  die  damit  vielfach  verbunde- 
nen Cysten  schon  1853  von 
Verneuil  gesehen  wurden  [vgl. 

auch  Wölfler  (2)].  Zuckerkandl  und  Kadyi  beschrieben  im  Jahre  1879 
unabhängig  voneinander  ein  oberhalb  des  Zungenbeins  gelegenes  Partikelchen 
Schilddrüsensubstanz,  das  sie  Glandula  supra-  bzw.  praehyoidea  nannten. 

Die  Zungenbeindrüsen  können  median  oder  lateral  (rechts  häufiger 
als  links,  vgl.  Fig.  9)  an  der  Vorderfläche  des  Zungenbeins  gelegen  sein. 
Sie  werden  von  Gefäßen  der  Arteria  lingualis  versorgt. 


Fig.  9.  Nebenschilddrüse  auf  dem  Zungenbein, 
rechts  von  der  Mittellinie  gelegen  (Glandula 
accessoria  superior)  bei  einem  66jährigen  Mann. 
(Nach  Wegelin,  Hdb.  d.  spez.  path.  Anat.  u. 
Histol.  Bd.  8,  1926,  S.  44.)  g 
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Streckeisen  unterscheidet  im  einzelnen: 

1.  die  Drüsen  vor  dem  Musculus  mylohyoideus  als  Glandulae  prae- 
hyoideae, 

2.  die  Drüsen  zwischen  den  Musculi  geniohyoidei  oder  in  einem  der 
selben  gelegen  als  Glandulae  suprahyoideae, 

3.  die  oberhalb  der  Musculi  geniohyoidei  gegen  die  Zunge  zu  gelegenen 
als  Glandulae  epihyoideae, 

4.  die  in  das  Zungenbein  eingelagerten  als  Glandulae  intrahyoideae. 

Diese  Einteilung,  die  auch  Wegelin  anführt,  unterscheidet  sich  von  den  Benennungen 
Zuckerkand ls  und  Kadyis.  Zuckerkandl  nannte  sämtliche  Zungenbeindrüsen  Glan- 
dulae suprahyoideae,  Kadyi  unterschied  eine  Glandula  praehyoidea  unterhalb  und 
eine  Glandula  suprahyoidea  oberhalb  der  Eminentia  hyoidea. 

Zuckerkandl  fand  die  Zungenbeindrüse  bei  237  Leichen  67mal,  also 
in  28  %  der  Fälle,  Streckeisen  sah  sie  bei  130  Untersuchungen  36mal 
also  in  27  %  der  Fälle.  In  allen  Beobachtungen  Streckeisens  fand  sich 
ein  Processus  pyramidalis  oder  als  dessen  Aequivalent  eine  weitere  Glandula 
accessoria  superior  an  seiner  Stelle,  während  Zuckerkandl  in  12  von 
56  Fällen  einen  Processus  pyramidalis  vermißte.  Die  Menge  der  akzes- 
sorischen Schilddrüsensubstanz  ist  sehr  verschieden.  Die  Follikelgruppen 
können  mikroskopisch  klein  sein;  die  größte  Zungenbeindrüse,  die  Zucker- 
kandl beobachtete,  war  9:5:4  mm  groß. 

Eine  sehr  oberflächliche,  median  vor  dem  Zungenbein  gelegene,  von 
der  Glandula  praehyoidea  ausgehende  Nebenschilddrüse  sah  Wegelin  bei 
einem  Neugeborenen  mit  Struma  congenita  (Abb.  13  bei  Wegelin). 

Darauf,  daß  an  diese  echten  Nebenschilddrüsen  dysontogenetische, 
vom  Ductus  thyreoglossus  ausgehende  Cysten  angeschlossen  sein  können, 
wurde  bereits  hingewiesen  (S.  629). 

Kropfig  entartete  Zungenbeindrüsen  bezeichnete  Köhl  als  Zungen- 
wurzel kröpfe  (im  Gegensatz  zu  den  höher  gelegenen  Zungenbasis- 
kröpf en  (vgl.  S.  601  und  605),  die  sich  von  der  Glandula  accessoria  lingualis 
aus  entwickeln).  Die  Entwicklung  dieser  Zungenwurzelkröpfe  erfolgt  in  der 
Medianlinie  oder  neben  der  Medianlinie  innerhalb  der  vom  Zungenbein 
ausgehenden  (über  und  hinter  dem  Musculus  mylohyoideus  befindlichen) 
Muskulatur  (Musculi  geniohyoidei  und  hyoglossi).  Die  Zungenwurzelkröpfe 
prominieren  teils  nach  außen,  teils  nach  innen,  meistens  mehr  nach  außen 
(Köhl).  Martha  Beerholdt  beschrieb  eine  etwa  kirschgroße,  kugelige 
Nebenstruma,  die  von  der  Glandula  praehyoidea  ausgegangen  und  median 
vor  dem  Zungenbein  gelegen  war;  klinisch  wurde  diese  als  eine  mediane 
Halscyste  aufgefaßt  (Fall  2  in  der  Arbeit  Beerholdts).  Die  Beobachtung 
Beerholdts  ist  außerdem  bemerkenswert,  weil  sich  in  dieser  Neben- 
struma ein  Adenomknoten  entwickelt  hatte,  der  eine  große  Cyste  enthielt. 
Die  Natur  dieser  Cyste,  die  Beerholdt  als  eine  „lymphatische"  Cyste  an- 
spricht, läßt  sich  nach  den  Angaben  Beerholdts  nicht  sicher  erweisen. 
Eine  ebenfalls  von  der  Glandula  praehyoidea  ausgegangene  Struma  sah 
West  bei  einem  fettleibigen  Zwerg;  die  Bildung  präsentierte  sich  als  ein 
„golfballgroßer"  Tumor  unter  dem  Kinn  und  hatte  die  Vereinigung  des 
rechten  mit  dem  linken  Musculus  mylohyoideus  gehemmt.  Histologisch 
handelte  es  sich  um  eine  Struma  parenchymatosa,  die  von  einer  dünnen 
Muskelschicht  überzogen  war.  Einen  mannskopfgroßen,  mit  dem  Periost 
des  Zungenbeins  zusammenhängenden  Nebenkropf  der  Glandula  hyoidea 
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sah  Lücke  (2)  bei  einem  21jährigen  Mann.  Histologisch  lag  eine  Struma 
colloides  vor. 

Köhl  und  Wegelin  wiesen  darauf  hin,  daß  diese  wahren  Zungen- 
wurzelkröpfe  oft  mit  einem  Zungenbasiskropf  vergesellschaftet  sind  (Fälle 
von  Bernays,  Galisch,  Lenzi,  Schwarz,  Rotgans,  Mayo,  Walther, 
Lindt,  Köhl).  In  der  Regel  ist  die  Thyreoidea  an  normaler  Stelle  dann 
nicht  palpabel  und  es  handelt  sich  somit  streng  genommen  nicht  um  eigent- 
liche Nebenschilddrüsen,  sondern  um  einen  mangelhaften  Descensus  der 
Schilddrüsenanlage,  der  sich  von  dem  mangelhaften  Descensus  mit  Zungen- 
basisstruma  dadurch  unterscheidet,  daß  in  diesen  Fällen  von  Kombination 
von  Zungenbasiskropf  und  Zungenwurzelkropf  der  Descensus  doch  fast 
bis  zum  Zungenbein  fortgeschritten  ist,  worauf  auch  Wegelin  hinweist. 

y)Die  vom  unteren  Abschnitt  des  Ductus  thyreoglossus  (Ductus 
thyreoideus)  abzuleitenden  oberen  Nebenschilddrüsen. 

Diese  Nebenschilddrüsen  sind  recht  häufig;  sie  liegen  zwischen  Zungen- 
bein und  Schilddrüsenisthmus.  Neben  echten,  zur  Zeit  des  Descensus  der 
Schilddrüse  entstandenen  akzessorischen  Gebilden  kommen  hier  ganz  be- 
sonders oft  falsche  Nebenschilddrüsen  vor,  welche  atrophischen  Vorgängen 
in  einem  Processus  pyramidalis  ihre  Herkunft  verdanken.  Atrophiert  näm- 
lich im  extrauterinen  Leben  der  Processus  pyramidalis  partiell,  was  an 
verschiedenen  Stellen  seiner  Höhe  eintreten  kann,  so  entstehen  kleinere, 
abgeschnürte  Partikel  Schilddrüsensubstanz,  die  mit  der  Hauptdrüse  in 
der  Regel  durch  einen  gefäßführenden  Bindegewebsstrang  in  Verbindung 
stehen  (Streckeisen).  Zuckerkandl  und  Streckeisen  haben  darauf  auf- 
merksam gemacht,  daß  man  in  diesen  Strängen  meist  alle  verschiedenen 
Stadien  der  Atrophie  des  Drüsengewebes  antrifft,  woraus  der  Werdegang 
dieser  falschen  akzessorischen  Drüsen  einwandfrei  hervorgeht.  Fehlt  ein 
solcher  Verbindungsstrang  mit  der  Hauptdrüse,  so  darf  man  annehmen, 
daß  echte  Nebenschilddrüsen  vorliegen.  Diese  können  in  der  Mehrzahl 
vorhanden  sein  und  liegen  dann  in  der  Medianlinie  hintereinander.  So  sah 
Kadyi  bei  einem  5  Monate  alten  Fetus  akzessorische  Schilddrüsenläppchen 
über  der  mittleren  Inzisur  des  Schildknorpels,  in  der  Mitte  des  Ligamentum 
conicum  laryngis  und  im  oberen  Winkel  des  Isthmus ;  außerdem  war  eine 
Glandula  praehyoidea  zu  finden.  Auch  an  diese  echten  Nebenschild- 
drüsen können  dysontogenetische  Cysten  des  Ductus  thyreoglossus  an- 
gelagert sein. 

Bei  der  Entstehung  der  in  Rede  stehenden  echten  Nebenschilddrüsen 
können  Abschnürungsvorgänge  am  Processus  pyramidalis  durch  Muskeln 
eine  Rolle  spielen ;  so  kann  man  nach  Streckeisen  den  obersten  Teil  des 
Processus  pyramidalis  bei  Feten  und  Neugeborenen  durch  den  Musculus 
thyreohyoideus  abgetrennt  finden.  Es  läßt  sich  jedoch  auch  nicht  von  der 
Hand  weisen,  daß  bereits  im  intrauterinen  Leben  partielle  Rückbildungs- 
vorgänge am  Processus  pyramidalis  einsetzen.  Diese  Entstehungsweise 
jener  Nebenschilddrüsen  wäre  dann  dem  Wesen  nach  dem  Werdegang  der 
falschen,  extrauterinen,  durch  partielle  Atrophie  des  Processus  pyramidalis 
entstandenen  akzessorischen  Drüsen  gleichzusetzen.  Jedoch  ist  natürlich 
auch  die  Möglichkeit  gegeben,  daß  diese  Drüsen  von  vorneherein  als  selb- 
ständige Gebilde  aus  dem  Ductus  thyreoideus  hervorgehen  (vgl.  den  er- 
wähnten Fall  von  Kadyi),  ohne  daß  ein  vollständiger  Processus  pyramidalis 
jemals  angelegt  wurde  (Wegelin). 
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c)  Durch  Abschnürung  vom  eigentlichen  Drüsenkörper  ent- 
standene echte  Nebenschilddrüsen  (aberrierte  Nebenschilddrüsen 

und  Nebenkröpfe). 

Die  in  der  Fetalperiode  erfolgte  Abschnürung  von  Elementen  des  eigent- 
lichen Drüsenkörpers  kann  entweder  zur  Bildung  vollständig  selbständiger 
Nebenschilddrüsen  führen  oder  die  Bildung  von  echten  Nebenschilddrüsen 
im  Gefolge  haben,  die  durch  einen  bindegewebigen  Strang  mit  der  Haupt- 
drüse verbunden  sind  (alliierte  Nebenschilddrüsen).  Man  muß  an- 
nehmen, daß  sich  in  diesen  Fällen  der  Abschnürungsvorgang  nicht  völlig 
ausgewirkt  hat. 

Welche  Momente  ursächlich  für  den  Abschnürungsvorgang  in  Frage 
kommen,  ist  nicht  leicht  zu  sagen;  sie  dürften  verschiedener  Natur  sein. 
Wie  Wegelin  auseinandersetzt,  darf  wohl  am  ehesten  angenommen 
werden,  daß  gewisse  weit  vorgeschobene  Sprossen  der  Schilddrüsenanlage 
innige  Beziehungen  und  vielleicht  Verwachsungen  mit  benachbarten  Organen 
eingehen,  welche  in  der  Folgezeit  der  Entwicklung  von  der  Schilddrüse 
immer  weiter  abrücken,  bis  schließlich  die  Verbindung  mit  dem  Haupt- 
drüsenkörper verloren  geht.  Anderseits  spielt  nach  Wegelin  bei  der  Ab- 
schnürung von  Schilddrüsengewebe  wohl  auch  die  Gefäßversorgung  eine 
wichtige  Rolle,  indem  gerade  solche  Drüsenteile,  welche  von  Gefäßen  be- 
nachbarter Organe  aus  ernährt  werden,  besonders  leicht  vom  Hauptorgan 
abgetrennt  werden  können. 

oc)  Glandulae  accessoriae  inferiores. 

Diese  Nebenschilddrüsen  sind  zwischen  Schilddrüse  und  Aorta  ascendens, 
median  oder  etwas  seitlich  von  der  Mittellinie  gelegen.  Genau  median 
gelegen  fand  W.  Gruber  (2)  bei  zahlreichen  Untersuchungen  eine  solche 
Nebenschilddrüse  nur  einmal,  und  zwar  unterhalb  des  Isthmus  fest  auf 
der  Trachea  sitzend;  etwas  seitlich  von  der  Mittellinie  gelegen,  konnte 
W.  Gruber  (2)  diese  Nebenschilddrüsen  viel  häufiger  nachweisen,  und  zwar 
lagen  sie  doppelt  so  häufig  links  als  rechts.  Wölfler  (3)  wies  bei  mensch- 
lichen Embryonen  und  Neugeborenen  Nebenschilddrüsen  nach,  die  an  der 
Aorta  saßen  („Aortendrüsen").  Wölfler  (3)  fand  sie  von  der  durchschnitt- 
lichen Größe  eines  Stecknadelkopfes  an  der  Vorderfläche  der  Aorta  bei 
10  daraufhin  untersuchten  Neugeborenen  4mal,  also  ziemlich  häufig.  Die 
akzessorische  Drüse  erhielt  von  der  Adventitia  der  Aorta  eine  dicke  Binde- 
gew ebskapsel  und  war  reich  an  großen  Gefäßen;  sie  wurde  von  den  Er- 
nährungsgefäßen der  Aorta  mitversorgt.  Bei  Hunden  ist  diese  Aorten- 
drüse sehr  häufig  [Wölfler  (2,  3),  Huguenin,  Swarts  und  Thompson 
Davis,  Cohrs)  und  kann  auch  innerhalb  des  Perikards  in  den  an  der  Aorten- 
wurzel seitlich  befindlichen  Fettläppchen  gefunden  werden  (vgl.  auch  unter 
dem  Kapitel  „Nebenschilddrüsen  bei  Tieren"). 

Kropfige  Entartung  einer  Glandula  accessoria  inferior  kann  dem 
Formenkreis  der  Struma  intrathoracica  zugerechnet  werden.  Die  Struma 
intrathoracica  ist  meist  eine  gewöhnliche  Struma,  deren  Wachstum  nach 
unten  in  die  Thoraxapertur  hinein  gerichtet  ist.  Sie  geht  in  der  Regel  von 
dem  schon  normalerweise  tieferstehenden  linken  Unterhorn  der  Schilddrüse 
aus  (Sudeck),  wobei  ein  Tiefstand  der  ganzen  Schilddrüse,  wie  er  bei  kurzen 
Hälsen  vorkommt,  begünstigend  wirken  soll  (Thyreoptose,  Kocher).  Jedoch 
kann  die  Struma  intrathoracica  auch  vom  rechten  Schilddrüsenlappen  oder 
von  beiden  Lappen  ausgehen  (kasuistische  Zusammenstellung  s.  bei  Wuhr- 
mann).  Im  einzelnen  können  nach  Klose  unterschieden  werden:  die  Struma 


Glandulae  accessoriae  laterales. 


653 


intrapleuralis  (der  Kropf  ist  in  mehr  oder  minder  großer  Ausdehnung  von 
Pleura  umgeben),  die  Struma  mediastinalis  anterior  (der  Kropf  kann  bis 
zum  Herzen  wachsen)  und  die  Struma  mediastinalis  posterior  (der  Kropf 
kann  hinter  dem  Herzen  das  Zwerchfell  erreichen).  Die  beiden  letzten 
Typen  werden  auch  Struma  substernalis  genannt,  während  die  Struma 
subpleuralis  mehr  seitlich  gelegen  ist. 

Als  sichere  Fälle  von  intrathorakalen  Nebenkröpfen,  die  keinerlei 
Zusammenhang  mit  der  Hauptdrüse  aufwiesen,  erwähnt  Wegelin  die  Fälle 
von  Zenker,  v.  Ziemssen  und  Wiesmann.  Bei  dem  Fall  von  Zenker 
und  v.  Ziemssen  schlössen  sich  an  den  hinteren  Rand  des  linken,  wenig 
vergrößerten  Schilddrüsenlappens  nach  unten  zwei  von  dem  Hauptdrüsen- 
körper völlig  getrennte  Nebenkröpfe  an,  von  denen  der  untere  und  größere 
(5:3,  5 : 1,5  cm)  ganz  zwischen  Wirbelsäule  und  Speiseröhre  gelagert  war 
und  die  hintere  Speiseröhrenwand  deutlich  eingedrückt  hatte.  Dieser  ent- 
sprach also  einer  Glandula  accessoria  posterior.  Auch  in  den  Fällen  von 
Werner  und  Dubourg  von  intrathoracischer  Struma  wird  hervorgehoben, 
daß  keinerlei  Zusammenhang  mit  der  Hauptdrüse  bestanden  habe.  Der  Fall 
von  Dubourg  ist  allerdings  histologisch  nicht  sichergestellt.  Eine  inter- 
essante Beobachtung  teilte  dAjUTOLO  mit;  bei  einer  84jährigen  Frau  fand 
sich  zwischen  dem  rechten  Schilddrüsenlappen  und  der  Arteria  thyreoidea 
superior  in  der  Höhe  des  unteren  Randes  der  Cartilago  thyreoidea  ein  hasel- 
nußgroßer Nebenkropf,  ein  zweiter  kastaniengroßer  in  der  Mittellinie  unter- 
halb der  Schilddrüse,  ein  dritter  herzförmiger,  5:4,  3 : 1,2  cm  großer  im 
vorderen  Mediastinum,  nach  hinten  vom  Arcus  aortae  und  der  Vena  anonyma 
sinistra  begrenzt.  Dieser  Nebenkropf  hing  mit  dem  zweiten,  unterhalb  der 
Schilddrüse  gelegenen,  durch  einen  bindegewebigen  Strang  zusammen. 

Die  Entstehung  echter  Glandulae  thyreoideae  accessoriae 
inferiores  ist  vielleicht  auf  eine  abnorm  feste  Verbindung  eines  Teiles 
der  Schilddrüsenanlage  mit  dem  Truncus  arteriosus  zurückzuführen.  Die 
Schilddrüsenanlage  liegt  ursprünglich  dem  Truncus  arteriosus  dicht  an 
und  macht,  wenn  dieser  immer  mehr  von  der  ventralen  Schlundwand  ab- 
rückt, seine  Kaudalverschiebung  zunächst  mit.  Man  kann  sich  vorstellen, 
daß  bei  dem  weiteren  Abrücken  des  Gefäßstammes  Schilddrüsenelemente 
mit  tiefer  hinabgenommen  werden  und  im  Raum  zwischen  Schilddrüse 
und  Aortenbogen  zu  liegen  kommen  oder  sogar  an  der  Aorta  selbst  ver- 
bleiben können,  wenn  bei  der  normalen  Lösung  der  Lagebeziehung  zwischen 
Schilddrüse  und  Truncus  arteriosus  infolge  einer  zu  festen  Verbindung 
Schilddrüsenelemente  am  Truncus  verbleiben. 

Im  Sinne  dieser  Gedankengänge  wird  auch  der  Fall  von  Adelmann 
leicht  verständlich,  bei  dem  das  linke  Horn  der  Schilddrüse  nach  unten 
hin  verlängert  war  und  vor  den  Gefäßen  und  Nerven  hinter  dem  Schlüssel- 
bein und  der  1.  Rippe  bis  zum  Aortenbogen  reichte.  Auch  Virchow  sah 
einen  (verkalkten)  Schilddrüsenfortsatz,  der  sich  bis  zum  Aortenbogen  er- 
streckte. Es  muß  überhaupt  erwogen  werden,  ob  nicht  ein  Teil  der  sub- 
sternalen  Strumen  schon  als  angeborener,  nach  dem  Aortenbogen  zu  ge- 
richteter Fortsatz  bestanden  hat. 

ß)  Glandulae  accessoriae  laterales. 
Die  lateralen  Nebenschilddrüsen  liegen  in  der  seitlichen  (topographisch- 
anatomisch genauer:  vorderen)  Halsgegend  zwischen  Unterkieferrand, 
Musculus  trapezius  und  dem  unteren  Rand  des  Schlüsselbeins,  gelegentlich 
retroklavikulär.  Sie  werden  auch  doppelseitig  beobachtet;  so  sah  Lewisohn 
hinter  und  unter  dem  Unterkieferwinkel  auf  jeder  Seite  eine  Nebenschild- 
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drüse  bei  einer  60jährigen  Frau.  Die  Zahl  der  im  Schrifttum  mit- 
geteilten lateralen  Nebenkröpfe  ist  viel  höher  als  die  der  lateralen 
Nebenschilddrüsen ,  da  die  kropfige  Entartung  meist  erst  die  Aufmerk- 
samkeit auf  jene  Bildungen  lenkt.  Die  Größenzunahme  bei  der  Kropf- 
bildung in  den  lateralen  Nebenschilddrüsen  geschieht  nach  Payr  und 
Martina  in  der  Regel  sehr  langsam  und  kann  sich  über  Jahre  er- 
strecken (Fall  3  von  Reinbach:  24  Jahre,  Fall  3  von  Payr  und  Martina: 
16  Jahre). 

Die  lateralen  Nebenkröpfe  liegen  nach  Schräger  meist  im  vorderen 
Halsdreieck  (Trigonum  colli  mediale,  dessen  Basis,  oben  liegend,  durch  den 
unteren  Rand  des  Unterkiefers  gebildet  und  das  seitlich  vom  Musculus  sterno- 
cleidomastoideus  begrenzt  wird),  seltener  im  seitlichen  Halsdreieck  (Tri- 
gonum colli  laterale,  dessen  Basis  von  der  Clavicula  gebildet  und  das  medial 
vom  Musculus  sternocleidomastoideus  begrenzt  wird)1);  im  letzteren  Falle 
sind!  die  Nebenkröpfe  lateral  von  der  Carotis  und  der  Vena  jugularis  gelegen. 
Auch  ganz  in  der  Tiefe  hinter  dem  Musculus  sternocleidomastoideus  wurde 
ein  Nebenkropf  beobachtet  (Haffter).  Einen  sehr  weit  lateral,  über  dem 
Musculus  trapezius  gelegenen  akzessorischen  Kropf  beobachtete  Stanley 

(mitgeteilt  von  Paget).  Submaxillar  ge- 
legene Nebenkröpfe  sahen  Hinter- 
stoisser  (Fall  2),  v.  Eiselsberg,  Reich. 
Einen  retroklavikulären  Nebenkropf  sah 
Reich.  Payr  und  Martina  teilen  die 
lateralen  Nebenkröpfe  in  3  Untergruppen 
ein:  1.  die  submaxillaren ,  2.  die  late- 
ralen im  engeren  Sinne,  3.  die  retro- 
klavikulären. Reich  beobachtete  einen 
Fall,  der  all  diese  3  Gruppen  auf  der 
rechten  Seite  in  sich  vereinigte. 

Die  lateralen  Nebenkröpfe  liegen  häu- 
figer rechts  (W.  Gruber,  Schlüter, 
Madelung,  Beerholdt,  Demme  ;  sie  kön- 
nen auch  bilateral  (Reich,  Morin)  oder 
auf  einer  Seite  in  der  Mehrzahl  (Made- 
lung, Stern,  Ssalisteschew,  Payr,  Martina,  Reich)  auftreten.  Cysten- 
bildungen  scheinen  häufig  zu  sein  (Rendu,  Schlüter,  Madelung,  Socin, 
Jores  u.  a.),  die  Hohlräume  können  Blut-  und  Cholesterinkristalle  beher- 
bergen (Rendu).  In  einem  Fall  von  McGlannan,  den  Wegelin  erwähnt, 
hatte  bei  klinisch  bestehender  Basedow-Erkrankung  auch  der  laterale  Neben- 
kropf den  Bau  einer  Basedow-Struma. 

Die  lateralen  Nebenschilddrüsen  und  Nebenkröpfe  werden  von  den 
meisten  Autoren  auf  die  laterale  Schilddrüsenanlage  zurückgeführt;  indes 
ist  die  laterale  Schilddrüsenanlage  als  solche  sehr  umstritten  und  es  ist 
fraglich,  ob  der  ultimobranchiale  Körper  überhaupt  spezifisches  Schild- 
drüsengewebe bildet  (s.  Kapitel  Entwicklung).  Nach  Wegelin  läßt  sich 
die  hohe  submaxillare  Lage  mancher  lateraler  Nebenkröpfe  auch  viel  besser 
erklären,  wenn  man  eine  Aberration  von  den  oberen  Polen  der  Seiten- 
lappen, d.  h.  vom  Gewebe  der  medianen  Anlage  annimmt,  als  wenn 
man  Abkömmlinge  der  5.  rudimentären  Kiementasche  hier  hinaufwandern 
läßt. 


Fig.  10.    Schema  der  Lage  der  seit- 
lichen Nebenschilddrüsen. 


1)  Beide  Trigona  setzen  sich  zur  vorderen  Halsgegend  zusammen. 
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Y)  Glandulae  accessoriae  anteriores. 

Diese  vor  der  Schilddrüse  gelegenen  Nebenschilddrüsen  sind  an- 
scheinend sehr  selten.  Madelung  erwähnt  nur  den  Fall  von  Poland,  den 
auch  Wegelin  als  einzigen  anführt.  Die  vordere  Nebenschilddrüse,  über 
die  Poland  berichtet,  war  kropfig  entartet  und  fand  sich  bei  einer  43jährigen 
Frau  in  der  Größe  einer  Pompelmus  (shaddock)1)  vor  dem  rechten  Schild- 
drüsenlappen, mit  dessen  Rand  sie  durch  einen  bindegewebigen  Strang 
zusammenhing.  Das  Gebilde,  welches  operativ  entfernt  wurde,  hatte  eine 
bindegewebige  Kapsel  und  wies  im  Inneren  Verknöcherung  und  einige  Blut- 
cysten  auf.  Die  Schilddrüse  selbst  war  unverändert.  Poland  selbst  neigte 
dazu,  diese  Nebenstruma  den  falschen  Nebenkröpfen  zuzuordnen,  während 
Madelung  sie  den  echten  zurechnen  möchte,  da  die  Schilddrüse  an  der 
kropfigen  Entartung  nicht  mitbeteiligt  war  und  sich  im  rechten  Lappen 
keine  Stelle  (Vertiefung)  fand,  von  der  die  Nebenstruma  hätte  ausgegangen 
sein  können.  Indes  ist  die  Entscheidung,  ob  eine  echte  oder  falsche  Neben- 
struma vorgelegen  habe,  doch  recht  schwer  zu  treffen.  Sollte  es  sich  tat- 
sächlich um  eine  angeborene  Bildung  gehandelt  haben,  so  müßte  sie  wegen 
des  bindegewebigen  Stranges,  der  sie  mit  dem  Rand  des  rechten  Schild- 
drüsenlappens verband,  als  eine  allierte  Nebenstruma  bezeichnet  werden. 

8)  Glandulae  accessoriae  posteriores. 

Die  Glandulae  accessoriae  posteriores  liegen  am  hinteren  Rande  der 
Seitenlappen,  hinter  dem  Pharynx,  seltener  hinter  dem  Oesophagus.  Man 
kann  diese  seltenen  Nebenschilddrüsen  bzw.  die  Nebenkröpfe  auch  als 
retro viszerale  bezeichnen.  Der  Lage  nach  entsprechen  diese  seltenen 
Bildungen  der  Struma  retrovisceralis  (Mikulicz),  einer  gewöhnlichen 
Struma,  die  sich  in  den  Retroviszeralspalt  hineinentwickelt  hat  (Reich) 
(diese  Benennung  verdient  wegen  ihrer  Kürze  den  Vorzug  gegenüber  der  Be- 
zeichnung „Struma  retro-pharyngo-oesophagea"  [C.  Kaufmann]). 

Auch  die  mit  der  Hauptdrüse  zusammenhängenden  retroviszeralen 
Strumen  verdienen  wegen  ihrer  umstrittenen  Genese  Erwähnung.  Während 
Ruhlmann  und  Madelung  die  Wachstumsrichtung  eines  Kropfknotens, 
also  erworbene  Geschehnisse  in  den  Vordergrund  rücken,  weist  Reich  mit 
Nachdruck  auf  die  konstante  und  identische  Lage  hin,  welche  diese  retro- 
viszeralen Kröpfe  mit  den  Glandulae  thyreoideae  accessoriae  posteriores 
bzw.  deren  Kropfbildungen  haben.  Reich  möchte  auch  für  die  Entstehung 
der  mit  der  Hauptdrüse  zusammenhängenden  retroviszeralen  Kröpfe  die 
Fortdauer  fetaler  Verhältnisse  verantwortlich  machen  und  führt  sie  auf  eine 
unvollkommene  Rückbildung  der  „Seitenanlagen"  der  Schilddrüse  zurück, 
durch  die  eine  Entstehung  eines  vom  Seitenlappen  nach  oben  medial  gegen 
den  Pharynx  gerichteten,  eventuell  kropfig  entarteten  Fortsatzes  gegeben 
sei.  Hierbei  ist  die  Annahme  einer  lateralen  Schilddrüsenanlage  unbedingte 
Voraussetzung;  wie  mehrfach  betont,  ist  indes  das  Vorhandensein  der 
lateralen  Schilddrüsenanlagen  überhaupt  sehr  fraglich  (vgl.  Entwicklung). 

Die  echten  retroviszeralen  Nebenstrumen  können  sich  außer  nach 
dem  Pharynx  zu  nach  innen  auch  nach  dem  Hals  zu  nach  außen  vorwölben 
und  bilden  dann  Uebergänge  zu  den  lateralen  Nebenkröpfen.  So  rechnete 
Reinbach,  dem  Brunner  zustimmte,  seine  3  Beobachtungen  streng  ge- 
nommen zu  den  retroviszeralen  akzessorischen  Kröpfen,  weil  sie  im  wesent- 


1)  Die  Größe  des  Gebildes  ist  nach  dieser  Angabe  von  Poland  leider  nicht  zu 
eruieren,  da  es  verschiedene  Pompelmusarten  [Paradiesapfel,  zu  Citrus  (L.)  gehörig]  von 
ganz  verschiedenem  Umfang  gibt. 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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liehen  die  seitliche  Rachenschleimhaut  gegen  die  Mundhöhle  vordrängten 
und  gegen  den  retroviszeralen  Raum  vordrangen.  Und  auch  Wegelin 
führt  jene  Fälle  Reinbachs  unter  der  Rubrik  der  Glandulae  accessoriae 
posteriores  an;  Payr  und  Martina  dagegen  fassen  diese  Fälle  (namentlich 
den  Fall  1  Reinbachs)  im  wesentlichen  als  isolierte,  laterale  Strumen  auf, 
da  sie  sich  auch  nach  außen  am  Halse  bemerkbar  machten.  Reich  nimmt 
an,  daß  derartige  Fälle,  vom  topographischen  Standpunkt  aus,  eine  Kom- 
bination von  lateralen  und  viszeralen  Nebenkröpfen  darstellen  können. 

Klinisch  unterscheiden  sich  die  akzessorischen  retroviszeralen 
Strumen  von  den  gewöhnlichen  in  den  Retroviszeralspalt  hineingewachsenen 
Kröpfen  durch  ihre  vollkommen  selbständige  Verschieblichkeit  (Schmerz, 
Wegelin).  Was  die  Belegung  der  einzelnen  Etagen  des  Pharynx  betrifft, 
so  werden  die  von  der  Schilddrüse  aus  wachsenden  retroviszeralen  Strumen 
kaum  jemals  über  die  mittlere  Etage  hinauswachsen,  wodurch  anderseits 
angenommen  werden  kann,  daß  Strumen,  die  die  Pars  nasalis  des  Pharynx 
einnehmen,  wahre  Nebenkröpfe  sein  werden  (Schmerz).  H.  Braun  sah 
eine  gänseeigroße,  hintere  echte  akzessorische  Struma,  welche  die  hintere 
und  linke  Wand  des  Pharynx  vorgewölbt  hatte  und  vom  Munde  aus  sicht- 
bar war.  Einen  sehr  ähnlichen  Fall  teilte  Weinlechner  mit.  In  beiden 
Fällen  bestand  gleichzeitig  ein  mäßiger  Grad  von  Kropfbildung.  Weitere 
sichere  Fälle  von  Struma  accessoria  posterior  sind  von  Madelung,  Klaus 
und  Feinberg  mitgeteilt  worden.  In  dem  eigenartigen  Fall  von  Zenker 
lag  die  strumös  entartete  Nebenschilddrüse  zwischen  Wirbelsäule  und 
Oesophagus,  deren  Hinterwand  sie  deutlich  eingedrückt  hatte.  In  dem 
gleichen  Fall  bestand  noch  eine  Glandula  accessoria  inferior  unter  dem 
linken  Schilddrüsenlappen.  Einen  alliierten  retroviszeralen  Nebenkropf  sah 
Schnitzler. 

d)  Die  Struma  intralaryngotrachealis. 

Ueber  diese  Bildung  hat  P.  Schneider  in  vorliegendem  Handbuch 
(3.  Teil,  8.  Lieferung,  2.  Abt.,  8.  Kap.)  im  Jahre  1912  bereits  berichtet 
und  hat  das  Thema  1926  in  dem  Handbuch  der  Hals-,  Nasen-  und  Ohren- 
heilkunde (herausgegeben  von  A.  Denker  und  0.  Kahler,  Bd.  2)  zu- 
sammen mit  Beck  erneut  bearbeitet. 

Wie  der  Name  sagt,  handelt  es  sich  bei  der  Struma  intralaryngotrachealis 
um  das  Vorkommen  von  Schilddrüsengewebe  innerhalb  des  Larynx  oder 
der  Trachea;  diese  Bildung  ist  selten.  Coppon  stellte  bis  1911  22,  Schachen- 
mann bis  1924  nur  25  Beobachtungen  aus  der  Literatur  zusammen,  eine 
Zahl,  die  sich  durch  einige  seitdem  neu  hinzugekommene  oder  von  Schachen- 
mann übersehene  Fälle  auf  höchstens  40  erhöhen  dürfte  (Beck  und  Schneider 
1926). 

Die  Struma  intralaryngotrachealis  findet  sich  meist  bei  strumöser 
Entartung  der  Hauptdrüse.  Odermatt  fand  unter  2386  gutartigen  Strumen 
der  Baseler  Klinik  zwei  intratracheale  Strumen.  Von  vornherein  muß 
darauf  hingewiesen  werden,  daß  es  sich  bei  den  meisten  Fällen  gar  nicht 
um  eigentliche  Nebenschilddrüsen  (wahre  oder  falsche)  handelte,  sondern 
um  Vorkommnisse,  bei  denen  ein  unmittelbares  Einwachsen  strumösen 
Schilddrüsengewebes  unter  die  Schleimhaut  des  Larynx  bzw.  der  Trachea 
nicht  von  der  Hand  gewiesen  werden  kann  und  verschiedentlich  auch  sicher 
nachgewiesen  wurde  (v.  Ziemssen,  Paltauf,  Dorn,  Odermatt,  Goedel, 
Puhr,  Wegelin  (2)].  Dabei  muß  betont  werden,  daß  vielfach  makroskopisch 
keine  sichtbare  Verbindung  zwischen  der  intralaryngotrachealen  Struma 
und  der  Schilddrüse  bestand  und  der  kontinuierliche  Zusammenhang  erst 


Die  Struma  intralaryngotrachealis. 
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mikroskopisch  nachzuweisen  war.  Den  einzig  sicheren  Fall  von  echter 
intratrachealer  Nebenschilddrüse  teilte  Hansemann  mit  (zufälliger  Sektions- 
befund); es  handelte  sich  um  eine  erbsengroße  Bildung  unter  der  Tracheal- 
schleimhaut  nahe  der  Bifurkation  bei  einem  23jährigen  Mann  mit  normaler 
Schilddrüse.  [Den  Fall  von  Radestock,  welcher  eine  intratracheale  Struma 
haselnußgroß  am  Eingang  des  rechten  Hauptbronchus  fand,  erachtet 
Wegelin  (1)  wegen  der  nicht  ganz  klaren  Beschreibung  für  nicht  genügend 
beweiskräftig.]  Die  echten,  völlig 
selbständigen  intratrachealen 
Strumen  sind  also  offenbar  un- 
gemein selten  und  scheinen  nur 
im  unteren  Teil  der  Trachea 
vorzukommen.  In  den  übrigen 
Fällen  finden  sich  die  Gebilde, 
dem  äußeren  Sitz  der  Schild- 
drüse entsprechend,  im  oberen 
Teil  der  Luftröhre  vom  1.  bis 
höchstens  4.  Knorpelring  herab 
(seltener  tiefer,  Edgar  Meier), 
etwas  seltener  im  unteren  Kehl- 
kopfraum oder  beiderorts  zu- 
gleich; sie  sitzen  breitbasig, 
von  glatter,  darüber  verschieb- 
licher, intakter  Schleimhaut  be- 
deckt, der  Wand  auf,  liegen 
bohnenförmig  oder  walzenförmig 
in  der  Längsachse  der  Luftröhre 
und  bilden  so  flache  bis  halb- 
kugelige Vorsprünge  von  Erbsen- 
bis  Walnußgröße  (Beck  und 
Schneider).  Seltener  haben  sie 
eine  höckrige  Oberfläche  (Ed- 
mund Meyer-Cappon).  Sie  fin- 
den sich  häufig  an  der  hinteren 
seitlichen  Wand  zugleich,  meist 
links,  seltener  an  der  Hinterwand 
allein,  ganz  ausnahmsweise  an 
der  Vorderwand  (Edgar  Meier 
beobachtete  eine  solche  an  der 
Vorderwand  sitzende,  Über  hasel-  Fig.  11.  Struma  intralaryngotrachealis.  (Nach 
nußgroße  Struma  intratrachealis  A.  Goedel,  Zeitschr.  f.  Hals-,  Nasen-  und 
in  der  Höhe  des  6.  bis  8.  Tracheal-  Ohrenheilkunde  l,  1922,  S.  21.) 

ringes).  E.  Kaufmann  sah  eine 

erbsengroße  intralaryngeale  Struma,  die  sich,  in  die  Schleimhaut  ein- 
gebettet, mit  einem  stumpfen  Stiel  in  der  Richtung  auf  das  Spatium  zwischen 
1.  und  2.  Trachealring  hin  verjüngte. 

Das  weibliche  Geschlecht  ist  wie  bei  den  anderen  Strumen  bevorzugt. 
Die  Mehrzahl  derselben  tritt  zwischen  dem  20.  und  30.  Lebensjahr  in  Er- 
scheinung. Die  Strumen  können  zur  Zeit  der  Gravidität  und  Menstruation 
anschwellen  (Hoffmann,  Wurster),  wodurch  schwerste  Atembehinderung 
eintreten  kann  (vgl.  Zungenstruma).  Die  Diagnose  auf  intratracheale 
Struma  ist  dann  mit  Wahrscheinlichkeit  zu  stellen,  wenn  bei  einem  sonst 
ganz  gesunden  Individuum  sich  eine  langsam  zunehmende  Dyspnoe  einstellt 

43* 


658 


Kapitel  VIII. 


und  wenn  man  als  ihre  Ursache  einen  subglottischen,  flachen,  walzen- 
förmigen Tumor  der  Hinter-  oder  Seitenwand  findet  [v.  Bruns  (2),  vgl. 
auch  Enderlen].  Ein  Rezidiv  nach  operativ  entfernter  histologisch  gut- 
artiger intralaryngealer  Struma  beobachtete  Dorn. 

Histologisch  zeigen  die  Bildungen  meistens  das  Bild  einer  Struma 
colloides,  jedoch  wird  auch  normales  Schilddrüsengewebe  beobachtet. 
0.  Maier  sah  eine  fingerdicke,  breitbasig  auf  der  Trachealwand  aufsitzende 
Struma,  welche  Pommer  als  proliferierendes  Adenopapillom  mit  vielleicht 

schon  malignem  Cha- 
rakter diagnostizierte. 
Bircher  beobachtete 
eine  karzinomatös  ent- 
artete intralaryngeale 
Struma  bei  völlig  nor- 
maler Hauptdrüse.  Bei 
einer  von  v.  Bruns  (4) 
mitgeteilten  intratrache- 
alen Geschwulst  diagno- 
stizierte v.  Baumgarten 
ein  Adenokarzinom,  das 
wahrscheinlich  von  einer 
im  Innern  der  Luftröhre 
gelegenen,  maligne  ent- 
arteten Struma  ausging. 
Innige  Durchmischung 
des  Schilddrüsengewebes 
mit  Schleimdrüsen  sahen 
Meerwein  und  Wege- 
lin(2).  Meerwein,  dem 
sich  Wegelin  (2)  an- 
schloß, erblickte  in  die- 
ser Durchmischung  ei- 
nen Beweis  für  die 
embryonale  Entstehung 
histologisch  derart  modi- 
fizierter intralaryngo- 
trachealer  Strumen. 
Meerwein  nahm  an, 
daß  die  Schilddrüse  wäh- 
rend des  Embryonal- 
lebens durch  die  Trachea 

hindurchgewachsen  sei  oder  daß  ein  versprengter  Schilddrüsenkeim  schon 
embryonal  die  innigen  Beziehungen  zu  den  Schleimdrüsen  eingegangen 
sei  (s.  u.). 

Zur  Frage  der  Entstehung  der  Struma  intralaryngotrachealis. 

Während  Wölfler  die  intralaryngeale  Struma  den  echten  Nebenschild- 
drüsen zuordnete  und  eine  Abtrennung  der  ersten  Keimanlage  durch  das 
Knorpelgewebe  des  Larynx  annahm  und  v.  Bruns  (1),  dem  A.  Heise 
folgte,  zunächst  (1878)  ebenfalls  eine  embryonale  Versprengung  eines 
Schilddrüsenkeimes  und  somit  auch  einer  echten  akzessorischen  Bildung 
das  Wort  redete,  nahmen  v.  Ziemssen  und  später  Paltauf  an,  daß  die 
intralaryngeale  Struma  durch  ein  im  extrauterinen  Leben  stattfindendes 
Eindringen  des  Schilddrüsengewebes  von  der  (meist  strumös  entarteten) 


«9) 


Fig.  12.  Mikroskopischer  Längsschnitt  durch  intra- 
laryngeale Struma ;  a  äußerer,  b  innere  Struma ;  c  Krikoid- 
knorpel,  dTracheallmorpel.  Man  sieht  den  kontinuierlichen 
Zusammenhang  zwischen  äußerer  und  innerer  Struma. 
(Nach  A.  Goedfx,  Zeitschr.  f.  Hals-,  Nasen-  uud  Ohren- 
heilkunde 1,  1922,  S.  21.) 


Die  Struma  intralaryngotrachealis. 
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Schilddrüse  aus  entstünde;  es  handelt  sich  demnach  nach  Paltauf  nicht 
um  echte  Glandulae  accessoriae,  da  er  und  vor  ihm  v.  Ziemssen  eine  par- 
enchymatöse Verbindung  mit  der  Hauptdrüse  nachweisen  konnte.  Die  Vor- 
bedingung zu  diesem  abnormen  Einwachsen  ist  nach  Paltauf  darin  ge- 
geben, daß  abnormerweise  bereits  die  fetale  Drüse  mit  dem  Perichondrium 
der  Knorpel  und  den  Interstitialmembranen  des  Luftweges  verwachsen  ist 
[vgl.  auch  v.  Bruns  (2,  3),  1898  und  1904].  Die  Annahme  Paltaufs  schien 
sich  als  richtig  zu  bestätigen,  da  die  parenchymatöse  Verbindung  mit  der 
Hauptdrüse  weiterhin  auch  von  Odermatt,  Goedel  und  Puhr  nachgewiesen 
wurde.  Es  bliebe  somit  nur  die  weit  von  der  Schilddrüse  nahe  der  Bi- 
furkation  gelegene  intratracheale  Struma  Hansemanns  als  echte  Neben- 
schilddrüse innerhalb  des  Luftweges  übrig.  Gegen  die  PALTAUFsche  An- 
nahme, daß  die  intralaryngeale  Struma  durch  ein  im  extrauterinen  Leben 
stattfindendes  Eindringen  von  Schilddrüsengewebe  von  dem  Hauptorgan 
aus  stattfinde,  wurde  indessen  geltend  gemacht,  daß  schon  im  frühesten 
Kindesalter  intralaryngotracheale  Strumen  vorkommen,  und  P.  Schneider 
wies  schon  1912  auf  die  Möglichkeit  hin,  daß  jenes  Eindringen  von  Schild- 
drüsengewebe bereits  früher,  schon  bei  der  Bildung  der  bindegewebigen 
Trachealwand,  erfolgen  und  sich  erst  später  in  der  Pubertätszeit  durch 
stärkere  Kolloidsekretion  klinisch  bemerkbar  machen  könne.  Wegelin  (2) 
konnte  nun  in  der  Tat  nachweisen,  daß  ein  solches  fetales  Einwachsen 
vorkommt.  Es  gelang  ihm  einerseits  bei  zwei  männlichen  Neugeborenen 
mit  Struma  congenita  eine  schon  makroskopisch  ganz  deutlich  wahr- 
nehmbare intralaryngeale  und  intratracheale  Struma  nachzuweisen,  wobei 
eine  ziemlich  breite,  kontinuierliche  Verbindung  zwischen  dem  extra- 
und  intralaryngealen  Schilddrüsengewebe  bestand;  diese  Verbindung  war 
zwischen  Ringknorpel  und  dem  ersten  Trachealknorpel  gelegen.  Mitten  in 
diesem  ektopischen  Schilddrüsengewebe  fanden  sich  Schleimdrüsen  (vgl. 
Meerwein).  Anderseits  sah  Wegelin  (2)  bei  einem  männlichen  Neu- 
geborenen mit  stark  vergrößerter  Thyreoidea  (12  g)  nur  mikroskopisch 
nachweisbares  Schilddrüsengewebe  in  Form  von  schmalen  und  breiten 
Strängen  die  Membrana  cricotrachealis  durchsetzen  und  sich  bis  in  die 
Submukosa  der  Trachea  erstrecken;  Schleimdrüsen  und  Submukosa  legten 
sich  innig  an  diese  Schilddrüsenläppchen  an.  Bei  einem  5jährigen  Mädchen 
mit  ebenfalls  vergrößerter  Schilddrüse  (13  g)  fand  Wegelin  (2)  mikroskopisch 
am  hinteren  Ende  des  ersten  Trachealknorpels  zwischen  Schleimdrüsen- 
läppchen gleichfalls  Schilddrüsengewebe,  welches  bis  in  die  Submukosa 
auf  der  Innenseite  des  Trachealknorpels  hineinreichte.  Wegelin  (2)  zeigte 
also  mit  diesen  beiden  letzten  Beobachtungen,  daß  es  schon  zur  Zeit  der 
Geburt  und  im  frühen  Kindesalter  auch  ein  nur  mikroskopisch  nach- 
weisbares, latentes  Vorstadium  der  intralaryngotrachealen 
Struma  gibt.  Indessen  lehnt  Wegelin  die  PALTAUFsche  Auffassung 
nicht  völlig  ab,  sondern  gibt  die  Möglichkeit  zu,  daß  das  Einwuchern 
von  Schilddrüsengewebe  lauch  erst  im  extrauterinen  Leben  stattfinden 
könne. 

Wegelin  (2)  faßt  die  Möglichkeiten  der  Genese  der  intralaryngo- 
trachealen Struma  folgendermaßen  zusammen: 

i.  Die  intralaryngotracheale  Struma  kann  schon  in  der  Fetalzeit  zur 
vollen  Ausbildung  gelangen,  indem  die  fetale  Schilddrüse  durch  die  Zwischen- 
knorpelräume in  die  Submukosa  des  Larynx  und  der  Trachea  einwächst. 
Charakteristisch  für  diese  Form  ist  die  innige  Durchmischung  von  Schild- 
drüsengewebe mit  Schleimdrüsen,  auf  welche  schon  Meerwein  hinge- 
wiesen hat. 
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2.  Das  Einwachsen  des  Schilddrüsengewebes  kann,  wie  es  Paltauf 
angenommen  hat,  erst  im  extrauterinen  Leben,  und  zwar  in  verschiedenen 
Lebensperioden,  erfolgen.  Voraussetzung  hierfür  ist  jedoch  die  von  Paltauf 
und  Goedel  nachgewiesene  feste  Verwachsung  der  Schilddrüse  mit  den 
Zwischenknorpelmembranen,  wobei  mikroskopisch  das  Bindegewebe  dieser 
Membranen  von  Schilddrüsenfollikeln  durchsetzt  ist.  Die  Verwachsung 
und  Verlagerung  des  Schilddrüsengewebes  muß  schon  in  der  Fetalzeit 
zustande  gekommen  sein.  Hierher  gehören  die  Fälle  von  v.  Ziemssen, 
Paltauf,  Baurowicz,  Dorn,  Odermatt,  Goedel,  Puhr. 

3.  Es  könnte  in  frühester  Embryonalzeit  ein  Teil  der  Schilddrüsen- 
anlage abgeschnürt  und  in  die  Anlage  des  Kehlkopfes  und  der  Trachea 
eingeschlossen  werden.  Das  Vorkommen  einer  solchen  Keimeinsprengung 
ist  jedoch  an  der  typischen  Stelle  der  intralaryngotrachealen  Struma  bis 
jetzt  noch  nie  einwandfrei  nachgewiesen  worden.  Nur  im  unteren  Teil 
der  Trachea  scheinen  wirkliche  akzessorische  Schilddrüsen  vorzukommen 
(Hansemann). 

Das  Einwachsen  des  Schilddrüsengewebes  in  das  Innere  des  Kehl- 
kopfes und  der  Luftröhre  erfolgt  sowohl  im  intra-  wie  im  extrauterinen 
Leben  unter  dem  Einfluß  einer  strumösen  Hyperplasie  der  Schilddrüse. 
Die  intralaryngotracheale  Struma  ist  also  eine  Teilerscheinung  einer  Struma 
diffusa  parenchymatosa  oder  colloides.  Ihr  vorwiegendes  Vorkommen 
beim  weiblichen  Geschlecht  ergibt  sich  aus  der  Verteilung  der  Struma  auf 
beide  Geschlechter  [deshalb  ist  nach  Wegelin  (2)  auch  die  Bezeichnung 
„Struma'  für  den  intralaryngealen  Tumor  durchaus  berechtigt;  nach 
P.  Schneider  scheint  indessen  noch  nicht  bewiesen  zu  sein,  daß  zum  Zu- 
standekommen des  fetalen  Einwachsens  des  Schilddrüsengewebes  stets 
eine  kongenitale  Struma  nötig  sei]. 

Am  häufigsten  findet  sich  die  Gewebsbrücke,  welche  äußere  und  innere 
Struma  verbindet,  zwischen  dem  Bingknorpel  und  dem  ersten  Tracheal- 
knorpel,  seltener  im  Ligamentum  cricothyreoideum. 

e)  Geschwulstbildungen  in  Nebenschilddrüsen. 

Die  Entwicklung  echter  Geschwülste  in  Nebenschilddrüsen  ist  nicht 
gerade  selten.  Blastome  vom  Bau  des  fetalen  Adenoms  sahen  v.  Edels- 
berg (2  Fälle),  sowie  Payr  und  Martina  (Fall  1).  Bei  diesen  3  Fällen 
handelte  es  sich  um  laterale  Nebenkröpfe  von  submaxillarer  Lage;  bei  der 
Beobachtung  von  Payr  und  Martina  bot  die  Geschwulst  an  anderen  Stellen 
das  Bild  eines  papillären  Kystadenoms  und  wies  in  einzelnen  Partien 
Psammomkörper  auf. 

Papilläre  Kystadenome  in  lateralen  Nebenschilddrüsen  sahen 
Payr  und  Martina  in  3  Fällen;  über  ähnliche  Beobachtungen  mit  oder 
ohne  ausgesprochene  Cystenbildung  berichteten  Plauth  (submaxillar  ge- 
legenes Kystadenom,  Herkunft  von  einer  Nebenschilddrüse  nicht  ganz 
sicher,  aber  wahrscheinlich),  Kapsammer,  Reinbach  (Fall  3),  Reich  (Fall  1). 
Jores  sah  4  kleine  linksseitige  Nebenschilddrüsen  bei  einem  24jährigen 
Mann,  die  histologisch  den  papillären  Bau  eines  Kystadenoms  zeigten. 
Im  Göttinger  Pathologischen  Institut  wurde  unlängst  eine  faustgroße  hinter 
dem  Sternokleidomastoideus,  lateralwärts  von  den  großen  Gefäßen  rechts 
gelegene  Cyste  beobachtet,  die  mit  bernsteinfarbener  Flüssigkeit  gefüllt 
war  (45jähriger  Mann,  E.  4189/31).  Histologisch  fand  sich  in  der  Cysten- 
wand,  welche  sich  in  teils  zierlichen,  teils  plumpen  ödematösen  Papillen 
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ins  Innere  der  Cyste  hinein  erhob  (Fig.  13  u.  14)  spärliches  Schilddrüsen- 
gewebe. Die  Bildung  mußte  als  ein  papilläres  Kystadenom  in  einer  lateralen 
Nebenschilddrüse  angesprochen  werden. 

Einen  Adenomknoten,  der  eine  größere  Cyste  enthielt,  beobachtete 
Martha  Beerholdt  in  einer  median  vor  dem  Zungenbein  gelegenen 
oberen  Nebenschilddrüse  (Fall  2). 


Fig.  13.  Mikroskopisches  Bild  der  Wand  eines  faustgroßen  papillären  Kystadenoms,  aus- 
gehend von  einer  hinter  dem  Musculus  sternocleidomastoideus  gelegenen  Nebenschild- 
drüse rechts  (45jähriger  Mann).  Man  erkennt  in  den  Papillen  Schilddrüsenfolükel.  Die 
Cvste  war  mit  bernsteinfarbener  Flüssigkeit  gefüllt  (Bearbeitung  im  Gött.  Path.  Inst. 

E.  4189/31). 

Die  Nebenschilddrüsen  können  auch  krebsig  entarten.  Die  meisten 
Beobachtungen  von  Karzinom bildung  bei  Nebenschilddrüsen  betrafen 
laterale  Nebenschilddrüsen.  Häufig  bietet  sich  der  Krebs  als  papilläres 
Adenokarzinom  dar  [Parcelier,  Venot  und  Bonin,  Hinterstoisser 
(Fall  3),  Leech,  Smith  and  Clute].  Ein  papilläres  Kystadenom  kann  den 
Ausgangspunkt  zur  Krebsbildung  abgeben  (Payr  und  Martina).  Seltener 
scheinen  medulläre  Zylinderzellkrebse  zu  sein  (Hinterstoisser,  Fall  1). 
Ein  nicht  näher  beschriebenes  Karzinom  in  einer  lateralen  Nebenschilddrüse, 
die  außerdem  Gewebspartien  vom  Basedow-Typ  aufwies,  sah  Nordmann. 
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Einen  kleinfaustgroßen  Tumor  der  rechten  Halsseite  bei  einem  18jährigen 
Mädchen,  den  Ramsler  für  ein  Kystadenoma  Carcinoma  papilläre  einer 
Nebenschilddrüse  ansprach,  möchte  Wegelin  den  histologischen  Bildern 


Fig.  14.  Derselbe  Fall  wie  Fig.  13.  Eine  ödematöse  plumpe  Papille  mit  kolloidhaltigen 

Schilddrüsen  f  ollikeln . 

nach  eher  für  ein  Adenom  halten.  Von  lateralen  Nebenschilddrüsen  aus- 
gehende Karzinome  beschrieben  weiterhin  Berger,  Pool,  Greensfelder 
und  Bettmann.  Mit  der  Diagnose  „krebsiger  Nebenkropf"  muß  man  sehr 
vorsichtig  sein,  da  eine  Metastasierung  eines  primären  Schilddrüsenkrebses 
in  benachbarte  Lymphknoten  ausgeschlossen  werden  muß  [Wegelin  (1)]. 

f)  Nebenschilddrüsen  bei  Tieren. 

Schon  bei  Amphibien  sind  Nebenschilddrüsen  beobachtet  worden. 
Maurer  sah  bei  Triton  Nebenschilddrüsen  zwischen  den  beiden  Musculi 
sternohyoidei,  und  zwar  bei  Triton  alpestris  und  cristatus  häufiger  als  bei 
Triton  taeniatus.  Diese  Nebenschilddrüsen  bestanden  aus  3—4  kolloid- 
haltigen Acini.  Bei  Rana  fusca  sind  Nebenschilddrüsen  nicht  selten; 
sie  finden  sich  nach  Ecker  und  Wiedersheim  immer  in  der  Einzahl  an 
der  ventralen  Seite  des  Musculus  hyoglossus,  entweder  median  an  der 
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Stelle,  wo  die  beiderseitigen  Musculi  hyoglossi  sich  aneinanderlegen,  oder 
ein  wenig  nach  der  Seite  verschoben.  Ecker  und  Wiedersheim  möchten 
ein  ursächliches  Moment  zur  Bildung  dieser  Nebenschilddrüse  in  den 
häufigen  Unregelmäßigkeiten  bei  der  Teilung  des  Organs  in  2  Lappen 
erblicken.  Die  spätere  charakteristische  Lage  des  akzessorischen  Bläschen- 
komplexes medial  und  ventral  vom  Musculus  hyoglossus  finde  ihre  Er- 
klärung darin,  daß  der  hintere  Abschnitt  dieses  Muskels  sich  erst  spät  und 
von  vornher  ausbilde.  Dabei  könnten  sehr  wohl  einige  Bläschen  vom 
Hauptorgan  isoliert  werden.  Es  handelt  sich  somit  nicht  um  Nebenschild- 
drüsen, die  dem  Ductus  thyreoglossus  ihre  Entstehung  verdanken. 

Beim  Meerschweinchen  finden  sich  nach  Rabl  regelmäßig  im  Innern 
des  Zungenbeins,  manchmal  auch  an  der  oralen  oder  aboralen  Seite  des- 
selben akzessorische  Schilddrüsenläppchen, 
die  vom  Ductus  thyreoglossus  herzuleiten 
sind.  Die  Follikel  haben  nach  Rabl  nicht 
immer  jene  kugelige,  höchstens  ovoide 
Form,  die  den  Bläschen  des  Hauptorgans 
eigen  ist,  sondern  stellen  häufig  gebogene 
Schläuche  mit  Ausbuchtungen  dar.  Zur  Er- 
klärung des  häufigen  Vorkommens  der 
Nebenschilddrüse  innerhalb  des  Zungen- 
beins beim  Meerschweinchen  entwickelt  Rabl 
folgende  Vorstellungen :  Die  Lage  im  Innern 
des  Zungenbeinkörpers  hängt  mit  der  eigen- 
tümlichen Gestalt  dieses  Knochens  zusam- 
men, denn  dieser  stellt  keine  quere  Spange 
dar,  sondern  besitzt  dreieckige  Gestalt,  in- 
dem er  einen  breiten  und  einen  kurzen 
Processus  entoglossus  gegen  die  Zunge  sendet. 
Dieser  verknorpelt  erst  später  als  der 
kopulare  Teil  des  Zungenbeins,  so  daß  man 
die  Anlage  der  Drüse  während  einer  längeren 
Periode  der  Entwicklung  als  beim  Men- 
schen ventral  von  der  Anlage  des  Zungen-  ^ig.  15  Nebenschilddrüse  an  der 
r  •  "i  ••  .  •<.<■.     TT.  i  j     i.  TT   i  Aorta  bei  einem  Hunde  (Glandula 

beinkorpers  antrifft.  Erst  durch  Verknorpe-    accessoria  inferior.)  (Nach  Wölf- 

lung  des  Processus  entoglossus  wird  die  ler,  Wien.  med.  Wochenschr.  1879, 
Drüse  ringsum  von  Knorpel  umgeben,  der  S.  198.) 

später  durch  Knochen  ersetzt  wird. 

Nebenschilddrüsen  beim  Hunde  sah  zuerst  Wölfler  (2,  3).  Wölfler 
beobachtete  diese  Nebenschilddrüsen  oft  in  Form  von  vielen  hirsekorn- 
großen Körnchen  im  Fettgewebe  über  dem  Aortenbogen  eingestreut,  in 
der  Regel  jedoch  als  einen,  häufig  auch  als  zwei  isolierte  linsen-  bis  bohnen- 
große Körper,  eingefügt  in  jene  Fettläppchen,  welche  man  beim  Hunde 
regelmäßig  intraperikardial  an  den  Seitenflächen  der  Aortenwurzel  findet. 
Huguenin  fand  mit  seinem  Schüler  Devely  bei  150  Hunden  in  73  Fällen 
versprengte  Schilddrüsenkeime,  also  in  48,66  % ;  meist  lagen  diese  akzes- 
sorischen Läppchen  innerhalb  des  Perikards  an  der  Außenwand  der  Arterien 
(vgl.  auch  Swarts  und  Thompson),  häufig  auch  in  der  Nähe  des  Zungen- 
beins. Lelkes  fand  sogar  in  60  %  der  Hunde  in  den  Fettkörperchen 
an  der  sternalen  Fläche  des  Bulbus  aortae  gefäßreiche,  stecknadelkopf- 
bis  erbsengroße  akzessorische  Schilddrüsen.  Davis  fand  bei  50  Hunden 
22mal  intraperikardiale,  in  den  periaortalen  Fettläppchen  gelegene,  ak- 
zessorische Schilddrüsen   und   wies  darauf  hin,   daß  bei  vergrößerter 
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Hauptdrüse  auch  jene  akzessorischen  Gebilde  vergrößert  gefunden 
werden. 

Cohrs  konnte  bei  400  Hunden  190mal  intraperikardiale  Nebenschild- 
drüsen =  47,5%  nachweisen.  Sie  liegen  meist  an  der  Aortenwurzel, 
solitär  oder  multipel  und  sind  nicht  selten  gestielt  (Cohrs).  Selten  sind 
sind  sie  an  der  Arteria  pulmonalis  zu  finden  (Devely  2  Fälle,  Cohrs 
eine  Beobachtung).  In  2  Fällen  von  Struma  congenitalis  diffusa  colloides 
bei  zwei  Geschwistern  männlichen  Geschlechts  desselben  Wurfes  (Foxterrier) 
fand  Gohrs  je  eine  erbsengroße  Nebenschilddrüse  an  der  kranialen  Aorten- 
wand und  außerdem  noch  zwei  weitere  an  der  linken  Seite  der  Trachea 
nahe  dem  Brusteingang;  sämtliche  Nebenschilddrüsen  waren  histologisch 
in  gleichem  Sinne  verändert  wie  die  Hauptdrüse.  In  einem  von  Völker 
veröffentlichten  Fall  einer  Basedowstruma  bei  einem  5y2  Monate  alten 
Schäferhund  fand  Cohrs  nachträglich  eine  intraperikardiale  Nebenschild- 
drüse, die  ebenfalls  das  histologische  Bild  der  Basedowstruma  aufwies. 

Kaltenbröck  sah  subendokardial  gelegene  Nebenschilddrüsen 
beim  Hund  in  9  Fällen.  Die  Gebilde  saßen  in  Erbsen-  bis  Haselnuß - 
große  der  Kammerscheidewand  auf,  und  zwar  im  Conus  arteriosus  direkt 
unterhalb  der  Commissur  der  rechten  vorderen  und  linken  Semilunar- 
klappe  der  Arteria  pulmonalis. 

Im  Myocard  des  Hundes  sah  Hutyra  eine  Nebenschilddrüse. 

Die  enge  Beziehung  des  Truncus  arteriosus  zur  Entwicklung  der 
Schilddrüse  macht  die  Lage  all  dieser  Nebenschilddrüsen  verständlich 
(vgl.  S.  580  u.  604). 

Ueber  einen  eigenartigen  Fall  berichtete  Feldmann.  Bei  einem  Hund, 
der  in  einer  Lunge  ein  papilläres  Adenokarzinom  aufwies,  das  wohl  von  den 
Bronchialepithelien  ausgegangen  war,  fanden  sich  multiple  Nebenschild- 
drüsen, und  zwar  eine  im  periaortalen  Fettgewebe  und  eine  vor  dem  Kehl- 
kopf; überraschenderweise  wurde  auch  ein  kirschgroßer  Knoten  typischen 
Schilddrüsengewebes  im  linken  Lungenoberlappen  gefunden.  Feldmann 
glaubt  nicht,  daß  das  Adenokarzinom  mit  den  ektopischen  Schilddrüsen 
in  einem  ursächlichen  Zusammenhange  gestanden  habe.  Huguenin  führte 
2  Fälle  von  malignen  Tumoren  an  Hundeherzen  (ein  Spindelzellensarkom 
und  ein  Karzinom)  auf  verlagerte  Schilddrüsenkeime  zurück,  Cohrs  sah 
ein  solides  medulläres  Karzinom  von  einer  intraperikardialen  Nebenschilddrüse 
ausgehen.  Möller  Sörensen  beschrieb  2  Fälle  von  Struma  intrathoracica 
beim  Hunde;  die  Bildungen  lagen  unmittelbar  vor  dem  Arcus  aortae. 

Während  somit  beim  Hund  die  Nebenschilddrüsen  recht  häufig  sind, 
finden  sie  sich  bei  anderen  Tieren  offenbar  seltener.  Huguenin  konnte 
weder  bei  50  daraufhin  untersuchten  Katzen  noch  bei  30  Schweinen  ver- 
sprengte Schilddrüsenkeime  auffinden.  Cohrs  vermißte  intraperikardiale 
Nebenschilddrüsen  bei  200  Schweinen,  80  Katzen,  20  Pferden,  40  Rindern, 
mehreren  Schafen,  Kaninchen,  Meerschweinchen,  Silber-  und  Blaufüchsen, 
Nerzen  und  Rhesusaffen  völlig.  Rossi  sah  dagegen  bei  Rinderfeten 
und  neugeborenen  Kälbern  wiederum  häufiger  akzessorische  Schilddrüsen, 
und  zwar  fand  er  solche  in  32  Fällen  llmal  dicht  über  und  lmal  im  Herz- 
beutel. BeiVulpine  Phalanger  (Trichosurus  vulpecula),  einem  Marsupialier, 
fand  Forsyth  2  mm  hinter  der  Thyreoidea  eine  diskusartige  akzessorische 
Schilddrüse,  eine  zweite  in  der  Form  ähnlich  der  ersten  seitlich  am  ersten 
Trachealring  und  eine  dritte  in  dem  Bindegewebe,  das  den  rechten  Lappen 
der  Hauptdrüse  umgab.  Bei  Macacus  nemestinus  beobachtete  Forsyth 
auch  eine  Nebenschilddrüse  zwischen  Trachea  und  Oesophagus. 
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X  .  Verlagerte  Gewebe  in  der  Schilddrüse. 

In  der  Schilddrüse  eingelagert  werden  beobachtet:  Quergestreifte 
Muskelfasern  (a),  Knorpelknötchen  (b),  Fettgewebe  (c),  Platten- 
epithelnester(d),  Thymusgewebe(e),  Epithelkörperchengewebe(f), 
Abkömmlinge  des  ultimo-branchialen  Körpers  (Cysten  und  Zell- 
haufen) (g),  Branchiogene  Cysten  (h)  und  Cysten,  die  sich  vom 
Respirationstraktus  ableiten  (i). 

a)  Quergestreifte  Muskelfasern. 

Fasern  und  Bündel  quergestreifter  Muskulatur  werden  innerhalb  der 
menschlichen  Schilddrüse  bisweilen  angetroffen  [Wegelin  (1)].  Verson 
sah  in  fetalen  Schilddrüsen  und  in  der  Thyreoidea  einer  70jährigen  Frau, 
Wölfler  (1)  und  Zielinska  beobachteten  in  der  Schilddrüse  je  eines  Neu- 
geborenen quergestreifte  Muskelfasern.    L.  R.  Müller  fand  bei  einer 
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47jährigen  Frau  sowohl  unter  der  Bindegewebskapsel  in  einer  Einbuchtung 
des  Drüsengewebes  als  auch  inmitten  des  Parenchyms  eine  Anzahl  quer- 
gestreifter Muskelbündel ;  auch  Wegelin  (1)  konnte  in  einzelnen  Fällen 
einen  derartigen  Befund  erheben.  Nach  Wegelin  (1)  und  Verson  sind 
es  zum  Teil  ganze  Bündel,  zum  Teil  auch  nur  einzelne  Fasern,  welche  nach 
Wegelin  (1)  die  Kapsel  durchbrechen  und  in  die  interlobulären  Septen  ein- 
dringen. Die  Fasern  sind  nach  Verson  bisweilen  vielleicht  ein  wenig  dünner 
als  normalerweise. 

Wölfler  (1)  führt  diese  Verlagerung  von  quergestreiften  Muskelfasern 
auf  die  erste  Hälfte  der  embryonalen  Entwicklung  der  Schilddrüse  zurück, 
in  welcher  die  bindegewebige  Kapsel  noch  nicht  ausgebildet  ist,  so  daß  der 
Vorgang  einer  solchen  Verlagerung  leicht  möglich  erscheint.  Nach  Wege- 
lin (1)  handelt  es  sich  wahrscheinlich  um  Ausläufer  des  Musculus  levator 
glandulae  thyreoideae,  der  zuweilen  als  Varietät  des  Musculus  thyreo- 
hyoideus  vom  Körper  des  Zungenbeins  oder  vom  Schildknorpel  an  der 
medianen  Seite  des  Musculus  thyreohyoideus  zur  Kapsel  der  Schilddrüse 
(des  Isthmus,  des  Lobus  oder  des  Lobus  pyramidalis)  zieht  (Rauber- 
Kopsch). 

Zielinska  sah  quergestreifte  Muskelfasern  auch  in  der  Schilddrüse 
eines  Hundes.  Hier  lag  in  den  ersten  Präparaten  einer  Schnittreihe  eine 
kleine  Gruppe  quergestreifter  Muskelfasern  der  ventralen  Fläche  des  oberen 
Endes  der  Schilddrüse  an.  In  den  folgenden  Schnitten  traten  sie  in  ein 
Drüsenläppchen  ein,  welches  noch  durch  Fettgewebe  von  dem  Organ 
getrennt  war  und  sich  später  mit  ihm  vereinigte.  In  diesem  Läppchen  waren 
die  Muskelfasern  in  kleinen  Gruppen  verteilt,  in  10  Schnitten  nachzuweisen 
und  verloren  sich  schließlich;  ihr  Ende  lag  also  offenbar  in  der  Schild- 
drüse selbst. 

Kohn  (2)  wies  nach,  daß  die  Schilddrüse  des  Kaninchens  einen  eigenen, 
aus  einem  Bündel  quergestreifter  Fasern  gebildeten  Muskel  besitzt,  der 
in  leicht  geschwungener  Richtung  von  der  Seitenfläche  der  Cartilago  cricoidea 
dorsal-  und  lateralwärts  an  die  mediane  Konkavität  der  Schilddrüse  aus- 
strahlt, wobei  ein  Teil  der  Fasern  zwischen  die  Läppchen  eindringt,  um  sich 
interlobulär  anzusetzen;  selbst  in  die  Läppchen  treten  noch  Muskelfasern  ein, 
die  sich  in  feinste  Fäserchen  auflösen  und  sich  eng  an  die  Schilddrüsen- 
bläschen anlagern.  Bei  den  Muskelfasern,  die  Capobianco  in  der  Schild- 
drüse des  Kaninchens  beobachtete,  handelt  es  sich  wahrscheinlich  um  Aus- 
läufer jenes  von  Kohn  (2)  beschriebenen  Muskels.  Bei  den  Anuren  kann  die 
Schilddrüse  intime  Beziehungen  zum  vorderen  Teil  des  Rectus  abdominis 
(M.  sternohyoideus)  eingehen,  indem  sie  bisweilen  zwischen  die  Fasern 
jenes  Muskels  eingeschoben  ist  (Maurer,  Ecker  und  Wiedersheim). 

b)  Knorpelgewebe. 

Knorpelgewebe  ist  in  sonst  normalen  Schilddrüsen  sehr  selten.  Verson 
beobachtete  in  dem  linken  Lappen  der  sonst  völlig  normalen  Schilddrüse 
eines  etwa  4  Monate  alten  menschlichen  Feten  einen  Knorpelknoten,  der  im 
interlobulären  Bindegewebe  in  beträchtlichem  Abstände  von  der  Kapsel 
gelegen  war.  Dieser  Knoten  war  nicht  ganz  scharf  gegen  die  Umgebung 
abgegrenzt  und  zeigte  in  seiner  Grundsubstanz  andeutungsweise  eine  Faser- 
bildung. Nicolas  (1)  sah  in  einer  Schilddrüse  auf  beide  Lappen  verteilt 
14  Knötchen  hyalinen  Knorpels.  Birch-Hirschfeld  berichtete  über  eine 
50  g  schwere  angeborene  Struma,  in  deren  Bindegewebe  zwischen  den 
Drüsenläppchen  reichlich  Knorpelinseln  vom  Bau  des  hyalinen  Knorpels 
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eingestreut  waren.  Dieser  Fall  leitet  wohl  über  zu  den  angeborenen  Misch- 
geschwülsten der  Schilddrüse,  bei  denen  der  Knorpel  unter  den  mesodermalen 
Bestandteilen  weitaus  am  häufigsten  vertreten  ist,  jedoch  in  der  Regel  auch 
epitheliale  Elemente  nicht  fehlen. 

Die  Verlagerung  von  Knorpelgewebe  in  die  Schilddrüse  möchte  Verson 
auf  den  Einschluß  von  Knorpelelementen  des  Kiemenbogens  infolge  von 
Unregelmäßigkeiten  beim  Entwicklungsgang  der  Schilddrüse  zurückführen. 
Sind  diese  Unregelmäßigkeiten  sehr  erheblich,  so  können  noch  andere 
Gewebselemente,  mit  denen  die  Schilddrüse  während  ihrer  Entwicklung  in 
enge  räumliche  Beziehung  tritt,  mit  hereinbezogen  werden,  und  es  entstehen 
die  kongenitalen  Mischgeschwülste.  Getzowa  (1)  sah  neben  den  Resten  des 
ultimobranchialen  Körpers  in  der  sonst  normalen  Schilddrüse  eines  Neu- 
geborenen ein  mikroskopisch  kleines  Knorpelstückchen  (vgl.  Fig.  16). 

e)  Fettgewebe. 

In  300  Schilddrüsen  sah  Kloeppel  zweimal  Fettgewebe.  In  dem  einen 
Fall  lagen  große  Fettträubchen  mit  siegelringähnlichen  Zellen  an  mehreren 
Stellen  mitten  in  ziemlich  kolloidarmen  Läppchen,  zum  Teil  in  der  Nähe 
eines  großen,  völlig  hyalinisierten  Knotens.  Die  andere  Beobachtung  zeigte 
Fettzellhaufen  im  interstitiellen  Gewebe  zwischen  mehreren  Läppchen. 
Erdheim  konnte  in  100  Schilddrüsen  17mal  Fettzellen  nachweisen.  Nach 
Erdheim  und  Arndt  ist  das  Auftreten  interstitieller  Fettzellen  physiologisch, 
aber  selten  [vgl.  auch  Wegelin  (2)]. 

d)  Plattenepithelnester. 

Kloeppel  beobachtete  in  300  Schilddrüsen  4mal  Plattenepithelnester. 
Bei  einem  Neugeborenen  (a)  fand  er  große  Plattenepithelzellen  in  einzelnen 
Follikeln,  bei  einem  53jährigen  Individuum  (b)  plattenepithelähnliche  Zellen 
in  mehreren  parenchymatösen  Knoten.  In  der  Schilddrüse  eines  61jährigen 
Mannes  (c)  sah  Kloeppel  an  mehreren  Stellen  ganz  solide,  aus  Platten- 
epithel aufgebaute  Epithelstränge  mitten  im  Läppchen,  bei  einem  80jährigen 
Mann  (d)  schließlich  konnte  er  mitten  im  interstitiellen  Gewebe  4  Platten- 
epithelinseln,  deren  Zellen  die  charakteristischen  scharfen  Grenzen  der 
Plattenepithelien  aufwiesen,  beobachten.  Wegelin  (1)  bestätigte  das  Auf- 
treten solcher  Plattenepithelinseln  und  hält  es,  da  das  Plattenepithel  schon 
beim  Neugeborenen  vorkommt,  für  das  Wahrscheinlichste,  daß  hier  entweder 
Ueberreste  des  Ductus  thyreoglossus  vorliegen,  der  ja  auch  Plattenepithel 
zu  bilden  vermag,  oder  daß  eine  Versprengung  des  Epithels  der  Kiemen- 
taschen stattgefunden  hat.  Wegelin  (1)  möchte  die  erstgenannte  Bildungs- 
möglichkeit in  den  Vordergrund  rücken,  da  von  den  Kiementaschen  ja  mehr 
die  drüsigen  Produkte  (Epithelkörperchen)  als  die  eigentliche  Wandung  mit 
der  Schilddrüse  in  engere  räumliche  Beziehung  treten.  Immerhin  ist  zu 
bedenken,  daß  auch  branchiogene  Dermoidcysten  in  der  Schilddrüse  vor- 
kommen (E.  Kaufmann).  Es  ist  nicht  unwahrscheinlich,  daß  ein  Platten- 
epithelkrebs der  Schilddrüse,  welcher  die  seltenste  Krebsform  in  diesem 
Organ  darstellt,  von  solchen  Plattenepithelnestern  seinen  Ausgang  nehmen 
kann. 

e)  Epithelkörperchengewebe. 

Epithelkörperchengewebe  kommt  in  der  Schilddrüse  des  Menschen  vor 
in  Form  eines  ganzen  Epithelkörperchens  (seltener)  oder  in  Form  versprengter 
Zellhaufen  (häufiger). 
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oc)  Epithelkörperchengewebe  in  Form  eines  ganzen  Epithel- 
körperchens. 

Die  Epithelkörperchen  der  4.  Schlundtasche  (obere  Epithelkörperchen) 
können  innige  räumliche  Beziehungen  zur  Schilddrüse  eingehen.  Beim  Rind 
kann  das  obere  Epithelkörperchen  der  Schilddrüse  dicht  anliegen  oder 
auch  in  sie  versenkt  sein,  beim  Schaf  (Vermeulen),  bei  der  Katze 
[Kohn  (1)],  beim  Kaninchen  [Kohn  (2)]  ist  es  in  die  Schilddrüse  als 
sogenanntes  inneres  Epithelkörperchen  eingeschlossen;  auch  bei  der 
Fledermausart  Vesperugo  Kuhli  konnte  Rindone  dies  bisweilen  beob- 
achten (Näheres  s.  bei  dem  Kapitel  über  Entwicklungsstörungen  der 
Epithelkörperchen  in  diesem  Handbuch).  Beim  Menschen  kann  ein 
ganzes  oberes  Epithelkörperchen  in  die  Schilddrüse  verlagert  sein  und  fehlt 
dann  an  normaler  Stelle  [Schaper,  L.  R.  Müller,  Petersen,  Getzowa  (2)]. 
Das  in  die  Schilddrüse  gelagerte  Epithelkörperchen  war  in  den  Fällen 
von  Petersen  und  Getzowa  (2)  von  Thymusläppchen  begleitet.  Das 
Vorkommen  eines  in  sich  geschlossenen  inneren  Epithelkörperchens  scheint 
beim  Menschen  ziemlich  selten  zu  sein. 

ß)  Epithelkörperchengewebe  in  Form  versprengter  Zellhaufen. 

Getzowa  (2)  fand  in  mehreren  Fällen  mitten  in  der  Thyreoidea  zahl- 
reiche isolierte,  solide  Zellhaufen,  deren  Parathyreoidealnatur  nicht  an- 
gezweifelt werden  kann.  Bei  Fehlen  des  Epithelkörperchens  IV  lassen  sich 
diese  Zellhaufen  zwanglos  vom  Epithelkörperchen  IV  ableiten.  Ist  das 
Epithelkörperchen  IV  jedoch  am  regelrechten  Ort  extrathyreoideal  vor- 
handen, so  kann  man  mit  Getzowa  (2)  jene  Zellhaufen  von  einem  selb- 
ständigen dritten  Epithelkörperchen  ableiten,  welches  ein  ultimobranchiales 
Epithelkörperchenmetamer  einer  rudimentären  5.  Kiementasche  darstellt. 
Versprengte  Zellhaufen  der  Parathyreoidea  sind  nach  Getzowa  (2)  in  atro- 
phischen Kretinendrüsen  sehr  häufig.  Michaud  sah  auch  in  6  Schild- 
drüsen, die  sonst  keine  Besonderheiten  aufwiesen,  Parathyreoideagewebe, 
Käppis  in  einer  Basedowstruma. 


f)  Thymusgewebe. 

a)  Herkunft  vom  Thymusmetamer  IV. 

Die  kleine,  beim  Menschen  selten  persistierende  Thymusanlage  der 
4.  Schlundtasche  [Thymusmetamer  IV,  „oberes  Thymusläppchen",  Get- 
zowa (1)]  kann  in  die  Schilddrüse  eingeschlossen  sein  [Getzowa  (2), 
Petersen].  Beim  Menschen  scheint  dieser  Befund  seltener  zu  sein; 
Kürsteiner  sah  bei  der  Untersuchung  der  Halsorgane  von  16  Neu- 
geborenen 14mal  Thymusläppchen,  die  jedoch  nur  neben  der  Schilddrüse 
gelegen  waren  (an  ihrer  dorsalen  und  medialen  Fläche).  Diese  Läppchen 
sandten  dann  und  wann  rundliche  Stränge  in  schräg  aufsteigender  Richtung 
in  ein  Septum  der  Thyreoidea  hinein.  Isolierte,  innere  Thymusläppchen 
vermißte  Kürsteiner.  Beim  Tier  finden  sich  innere  Thymusläppchen 
häufiger.  Bei  der  Katze  fand  Kohn  (1)  das  beiderseits  innerhalb  der  Schild- 
drüse gelegene  Epithelkörperchen  IV  sogar  stets  von  einem  Thymusläppchen 
begleitet.  Nach  de  Winiwarter  (1,  2)  finden  sich  in  der  Schilddrüse  junger 
Mäuse  und  erwachsener  Hunde  zahlreiche  Inseln  von  Thymusgewebe, 
welche  de  Winiwarter  allerdings  nicht  vom  Thymusmetamer  IV  ableiten, 
sondern  auf  eine  örtliche  Umwandlung  der  Schilddrüsenzellen  in  „Thymo- 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.   III,  3. 
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cyten"  zurückführen  möchte.  Auch  beim  Schaf  kommt  intrathyreoideal 
lokalisiertes  Thymusgewebe,  in  der  Regel  in  innigster  Verbindung  mit  dem 
inneren  Epithelkörperchen  offenbar  häufiger  vor  (Trautmann).  Die  Ein- 
beziehung der  aus  der  4.  Tasche  stammenden  Epithelkörperchen  in  die 
Schilddrüse  bedingt  auch  die  Aufnahme  ihres  Thymusmetamers  in  das 
Innere  der  Thyreoidea  (Groschuff).  Dieses  tritt  dann  meist  sowohl  mit 
dem  inneren  Epithelkörperchen  als  auch  mit  der  Schilddrüse  in  unmittel- 
baren geweblichen  Zusammenhang  [Kohn  (1)]. 

Beim  Schwein  liegen  Häufchen  von  typischem  Thymusgewebe  oft  in 
nächster  Nachbarschaft  der  Schilddrüse  (Trautmann). 

ß)  Herkunft  vom  ultimobranchialen  Körper  (Thymusmetamer V). 

Der  ultimobranchiale  Körper  kann  persistieren.  Beim  Menschen  persistiert 
er  wahrscheinlich  konstant  bei  der  Thyreoaplasie,  häufig  in  atrophischen 
Schilddrüsen  von  Kretinen,  sehr  selten  bei  normal  entwickelter  Thyreoidea 
[Getzowa  (1)].  Da  er  ein  ultimobranchiales  Thymusläppchen  (Thymus- 
metamer V)  bilden  kann  [Getzowa  (1)]  und  die  intrathyreoideale  Lage  des 
ultimobranchialen  Körpers  beim  Menschen  als  normal  angesehen  werden 
muß  [Getzowa  (1)]  wäre  die  Möglichkeit  des  Auftretens  von  Thymus- 
gewebe, das  sich  aus  dem  Thymusmetamer  V  ableitet,  in  der  Schilddrüse 
gegeben. 

Daß  von  solchen  in  die  Schilddrüse  verlagerten  Thymusläppchen 
gelegentlich  Geschwülste  ausgehen  können,  lehrt  der  Fall  von  Babes  und 
Marfnescu-Slatina  (vgl.  bei  Mischgeschwülsten  der  Schilddrüse  S.  682). 

g)  Abkömmlinge  des  ultimobranchialen  Körpers.  —  Die  Struma 
postbranchialis  (Getzowa). 

Gebilde  in  der  Schilddrüse,  die  wohl  als  Reste  des  ultimobranchialen 
Körpers  zu  deuten  sind,  bieten  sich  in  Form  von  cystischen  oder  gangartigen 
Gebilden  oder  als  solide  Zellhaufen  dar. 

"Wölfler  (2)  sah  bei  Embryonen  von  Rind  und  Schwein  eine  gangartige 
Bildung  in  der  Schilddrüse  und  nannte  sie  „primären  Drüsenspalt".  Prenant 
beobachtete  in  der  embryonalen  Schilddrüse  des  Schafes  einen  buchtigen 
Hohlraum  und  nannte  ihn  „Zentralkanal".  Nicolas  sah  einen  solchen  bei 
jungen,  Kohn  (2)  auch  regelmäßig  bei  erwachsenen  Kaninchen,  Verdun 
fand  ihn  bei  verschiedenen  Säugern.  Nach  Kohn  (2)  ist  jener  beim  Ka- 
ninchen innerhalb  jeden  Seitenlappens  gelegene  Hohlraum  mit  platten, 
kubischen  oder  mit  Cilien  tragenden  Zylinderzellen  ausgekleidet  und  nimmt 
mit  dem  Wachstum  der  Tiere  an  Ausdehnung  zu.  Zusammenhängende 
Reste  in  Form  von  Verbänden  stärker  färbbarer  Zellen,  die  an  Spalten  und 
Cysten  angeschlossen  waren,  sahen  Schaffer  und  Rabl  bei  der  Wasser- 
spitzmaus (Crossopus  fodiens),  Herrmann  und  Verdun  (1)  fanden  solche 
Reste  auffallend  stark  entwickelt  bei  einem  Dromedarfetus  und  beim 
erwachsenen  Kamel  [Herrmann  und  Verdun  (2)].  Bei  anderen  Tieren, 
z.  B.  beim  Maulwurf  und  bei  der  gewöhnlichen  Spitzmaus  (Sorex  vulgaris) 
wiederum  scheint  der  ultimobranchiale  Körper  fast  oder  ganz  spurlos  zu 
verschwinden  (Schaffer  und  Rabl).  Beim  erwachsenen  Menschen  werden 
solche  Reste  des  ultimobranchialen  Körpers  in  der  normalen  Schilddrüse 
vennißt.  Dagegen  fanden  Herrmann  und  Verdun  (3)  bei  der  Untersuchung 
eines  umfangreichen  Materials  in  den  Schilddrüsen  dreier  menschlicher 
Embryonen  cystische  Bildungen,  welche  jenen  Vorkommnissen  in  den 
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tierischen  Schilddrüsen  zu  entsprechen  scheinen.  Getzowa  (1)  sah  einen 
Hohlraum  und  solide  Zellhaufen  auch  in  der  Schilddrüse  eines  Neu- 
geborenen, die  sonst  keine  Besonderheiten  aufwies  und  deutete  sie 
ebenfalls  als  Reste  des  ultimobranchialen  Körpers  (Fig.  16).  In  den 
atrophischen  Schilddrüsen  von  erwachsenen  Kretinen  und  Idioten  (47 
bis  56  Jahre  alt)  fand  Getzowa  (1)  öfters  eine  buchtige  Cyste  und 
kleinere  cystische  Bildungen,  sowie  in  gleicher  topographischer  Lage 
solide  Zellhaufen  und  Zellverbände  mit  kleineren  Lumina,  Gebilde,  die 
ebenfalls  zwanglos  als  Abkömmlinge  des  ultimobranchialen  Körpers  'an- 
gesprochen werden  können.  Bei  der  Schilddrüsenaplasie  finden  |  sich 
solche  Reste,  an  die  auch  Schleimdrüsen  angeschlossen  sein  können,  an- 


Fig.  16.  Persistierender  ultimobranchialer  Körper  in  der  Schilddrüse  eines 
Neugeborenen.  Am  Zentralkanal  (Zk)  ein  Knorpelstück  (kn).  Unten  postbranchiale 
Zellhaufen  (pbr.Zh)  und  Kanälchen  (K).  Rechts  und  links  thyreoideales  Gewebe.  Kapsel 
der  Thyreoidea  (Kp.thyr)  und  die  Kapsel  des  ultimobranchialen  Körpers  (Ep.pbr. 
(Nach  Sophia  Getzowa,  Virch.  Arch,  205,  1911,  S.  208,  Fig.  13,) 

scheinend  regelmäßig  in  der  nächsten  Nachbarschaft  des  Epithelkörper- 
chens  IV.  Man  kann  mit  Getzowa  (2)  daran  denken,  daß  die  früh- 
zeitige Atrophie  bzw.  die  mangelnde  Bildung  der  Schilddrüse  in  diesen 
Fällen  rein  räumlich  die  Persistenz  von  Resten  des  ultimobranchialen  Körpers 
bedingt. 

Bei  der  mit  mehrschichtigem  Plattenepithel  ausgekleideten  Cyste  einer  menschlichen 
Schilddrüse,  die  Herrmann  und  Verdun  (4)  kurz  mitteilten  und  als  Rest  des  post- 
branchialen  Körpers  auffaßten,  war  über  das  Verhalten  der  Schüddrüse  selbst  nichts 
in  Erfahrung  zu  bringen. 

J.  Erdheim,  Schilder,  Zuckermann  möchten  indes  jene  bei  Thyreo- 
aplasie  zu  beobachtenden  Gebilde  nicht  für  das  Rudiment  des  ultimo- 
branchialen Körpers  selbst  halten,  sondern  sprechen  von  indifferenten 
Entodermresten  jener  Bucht,  aus  welcher  der  ultimobranchiale  Körper 
hervorzugehen  pflegt. 
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Die  Struma  postbranchialis  (Getzowa). 

Getzowa  (2)  nahm  an,  daß  aus  den  soliden  Zellhaufen  des  post- 
branchialen  Körpers  eine  Struma  hervorgehen  könne  und  nannte  diese 
„Struma  postbranchialis".  Langhans  beschrieb  eine  maligne,  großzellige, 
kleinalveoläre  Struma  in  5  Fällen,  deren  Zellen  eine  gewisse  Aehnlichkeit 
mit  den  Zellen  des  postbranchialen  Körpers  aufwiesen.  Langhans  dachte 
mit  Vorbehalt  daran,  daß  es  sich  hier  vielleicht  um  Geschwülste  handeln 
könnte,  die  von  dem  durch  Getzowa  beschriebenen  postbranchialen  Zell- 
haufen in  der  Schilddrüse  ausgehen,  und  somit  der  Struma  postbranchialis 
gleichzusetzen  wären.  Auch  Felsenstein  (Lit.)  möchte  eine  von  ihm 
beobachtete,  gutartige  abgekapselte  Struma  als  Struma  postbranchialis 
ansprechen.  Es  handelt  sich  um  Geschwülste,  die  aus  Ballen  und  Strängen 
von  großen  Zellen  bestehen,  welche  Leberzellen  oder  fettfreien  Zellen  der 
Nebenniere  gleichen  können  (Langhans).  Selten  werden  Lumina  mit  Kolloid- 
bildung beobachtet;  charakteristisch  ist  die  große  Einförmigkeit  des  histo- 
logischen Bildes  (Langhans).  Wegelin  spricht  vom  großzelligen  Adenom, 
dessen  bösartige  Variante  er  als  großzelliges  metastasierendes  Adenom  be- 
zeichnet. Wie  Wegelin  überzeugend  darlegt,  besteht  indes  keine  Not- 
wendigkeit, jene  Geschwülste  vom  postbranchialen  Körper  abzuleiten;  sie 
sind,  wie  die  kleinzelligen  Adenomformen,  thyreogenen  Ursprungs. 

h)  Dermoidcysten  mit  Ausgang  von  den  Kiementaschen  (?) 

Angeblich  als  Reste  der  Kiementaschen  kommen  Dermoidcysten  nicht 
nur  am  Hals,  prästernal,  am  Mundboden  und  in  der  Thymusdrüse,  sondern 
auch  in  der  Thyreoidea  vor  (E.  Kaufmann). 

Die  Berechtigung  dieser  Auffassung  hängt  davon  ab ,  was  man  unter  „Dermoidcyste"  ver- 
stehen will;  ist  eine  ohne  Anhangsgebildeverseheneepidermoidale  Hohlraumbildung  gemeint, 
so  kann  darin  ein  prosoplastisch  fortentwickeltes  branchiogenes  Produkt  ersehen  werden. 

i)  Cysten  mit  Ausgang  vom  Respirationstraktus. 

Isenschmid  fand  bei  einem  einjährigen  Mädchen  auf  der  medianen 
Seite  des  rechten  Lappens,  von  der  Substanz  der  Drüse  umschlossen,  eine 
erbengroße,  schleimhaltige  Cyste.  Das  mit  Flimmerepithel  ausgekleidete 
Gebilde  zeigte  in  seiner  Wand  auffallend  viel  elastische  Fasern  in  zwei 
Schichten  und  unter  der  Schleimhaut  ein  Stückchen  Knorpel  und  daneben 
eine  Gruppe  von  Schleimdrüsen.  Das  Knorpelstückchen  war  im  Durch- 
schnitt oval  und  wies  im  Innern  zahlreiche  große  Knorpelhöhlen  auf,  welche 
von  elastischen  Fasern  umsponnen  waren.  Zwischen  den  Höhlen  zogen 
Bündel  allerfeinster,  parallel  laufender  elastischer  Fasern,  die  sich  mit 
anderen  zu  einem  Netz  verbanden,  in  dessen  Maschen  die  Knorpelhöhlen 
lagen.  Diese  Verhältnisse  entsprechen  genau  der  Struktur  des  Tracheal- 
knorpels.  Diese  Befunde  sprechen  ebenso  wie  die  unmittelbare  Nähe  der 
Trachea  dafür,  daß  es  sich  um  eine  sehr  wahrscheinlich  angeborene  Cyste 
gehandelt  hat,  welche  wohl  auf  einen  in  die  Schilddrüse  versprengten  Keim 
des  Respirationsrohres  zurückzuführen  ist. 
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XI.  Teratome  und  einfache  Mischgeschwülste 
der  Schilddrüse. 

a)  Allgemeines. 

Die  Teratome  und  einfachen  Mischgeschwülste  der  Schilddrüse  lassen 
sich  zwanglos  auf  Entwicklungsstörungen  zurückführen,  die  im  Bereich  oder 
in  der  Nähe  der  Schilddrüsenlage  eingreifen.  Ueber  ihre  kausale  Genese 
wissen  wir  nichts,  über  ihre  formale  Genese  und  ungefähre  teratogenetische 
Terminationsperiode  läßt  sich  jedoch  einiges  anführen. 

Die  Teratome  der  Schilddrüse  enthalten  stets  Abkömmlinge  aller 
drei  Keimblätter  —  ihr  Stammkeim  ist  fast  eiwertig  — ,  die  einfachen 
Mischgeschwülste  weisen  nur  Abkömmlinge  des  Ento-  und  Mesoderms 
auf,  —  ihr  Stammkeim  besteht  aus  bereits  ento-  und  mesodermal  aus- 
differenziertem Material  jener  Körperregion,  in  der  sich  die  Schilddrüse 
entwickelt. 

Die  Teratome  entstehen  möglicherweise  aus  Zellmaterial,  welches  bei 
der  Bildung  des  Urmundes  ausgeschaltet  wurde  und  dessen  prospektive 
Potenzen  daher  sehr  groß  sind;  ihre  teratogenetische  Terminationsperiode 
würde  somit  mit  der  Bildung  des  Urmundes  beendet  sein.  Die  Schilddrüsen- 
teratome  sind  eigentlich  Halsteratome,  die  nur  intime  räumliche  Be- 
ziehungen zur  Schilddrüse  eingegangen  sind,  ohne  sich  jedoch  in  ihr  selbst 
zu  entwickeln. 

Die  einfachen  Mischgeschwülste  entstehen  aus  Zellmaterial  (Ento-  und 
Mesoderm)  der  Area  mesobranchialis  und  des  Kiemenapparates,  welches 
im  Laufe  der  Ontogenese  mit  der  Schilddrüse  ausnahmsweise  eine  zu  innige 
Verbindung  eingeht.  Die  teratogenetische  Terminationsperiode  der  ein- 
fachen Mischgeschwülste  ist  somit  wohl  mit  dem  vollendeten  Descensus  der 
Schilddrüse  beendet.  Die  einfachen  Mischgeschwülste  entwickeln  sich  im 
Gewebe  der  Schilddrüsenanlage  selbst. 

Es  ergibt  sich,  daß  Teratome  und  einfache  Mischgeschwülste  —  bzw. 
ihre  Anlage  —  stets  kongenital  sein  müssen.  Meist  präsentieren  sie  sich 
dann  als  „Struma  congenita". 
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b)  Teratome. 

Die  Teratome  der  Schilddrüse  sind  selten.  Sie  weisen  stets  Ab- 
kömmlinge aller  drei  Keimblätter  auf,  kommen  in  der  Regel  bei  Neu- 
geborenen oder  kleinen  Kindern  zur  Beobachtung  und  sind  dann  meist  von 
großer  Mächtigkeit,  selten  werden  sie  erst  bei  Erwachsenen  gefunden 
(Fritzsche,  Lurje).  In  diesen  Fällen  bestand  jedoch  von  jeher  eine  ver- 
größerte Schilddrüse. 

Da  jedoch  in  dem  Fall  von  Fritzsche  (41jähr.  $)  neben  dem 
Teratom  eine  knotige  Kolloidstruma  bestand,  läßt  sich  nicht  ent- 
scheiden, ob  der  jahrzehnte- 
lang ruhende  Teratomkeim 
an  der  Vermehrung  des 
Halsumfangs  nennenswer- 
ten Anteil  hat. 

Einen  von  Waechter 
als  Karzinosarkom  der 
Schilddrüse  beschriebenen 
Tumor  bei  einem  71jährigen 
Mann  möchte  Fritzsche 
mit  Recht  ebenfalls  als 
einen  ,,teratoiden  Misch- 
tumor" auffassen.  Es  fan- 
den sich  neben  vorwiegend 
sarkomatösem  Gewebe  epi- 
theliale Einlagerungen  von 
wuchernden  Drüsenschläu- 
chen und  Bildung  von 
Epithelnestern  mit  ver- 
hornten Epithelkernen  so- 
wie versprengte  Einlage- 
rungen von  verkalkendem 
Knorpel  und  Knochen. 
Auch  der  mächtige  Tu- 
mor bei  einem  Neugebore- 
nen, den  Schneider  als 
Kystadenom  beschrieb,  ist 
wohl  als  Mischtumor  oder 
Teratom  aufzufassen. 

Die  Teratome  sind  makroskopisch  meist  als  außerordentlich  große 
Geschwülste,  die  in  der  Regel  nicht  symmetrisch  um  die  Medianlinie 
orientiert,  sondern  meist  an  einer  Seite  besonders  stark  entwickelt  sind, 
wobei  eine  Bevorzugung  von  rechts  oder  links  nicht  besteht.  Beide  Ge- 
schlechter werden  in  gleicher  Weise  befallen. 

Die  Mächtigkeit  der  Tumoren  kann  ein  Geburtshindernis  bilden;  im 
Falle  Huntziker  reichte  die  zweim annsfaustgroße  Geschwulst  eines  41  cm 
langen  neugeborenen  Mädchens  bis  zum  rechten  Jochbogen,  stülpte 
den  Unterkiefer  vor  und  erreichte  nach  unten  den  Anfangsteil  des 
Sternums  und  hing  als  voluminöser  Sack  vor  der  Brust  bis  zum  Schwert- 
fortsatz herunter.  Ueber  ein  faustgroßes  Teratom,  zum  Teil  cysti- 
sches, berichtete  Schönberg.  (Den  Fall  erwähnt  E.  Kaufmann  in  seinem 
Lehrbuch.) 


Fig.  17.  Teratom  der  Schilddrüse  nach  Dorner  (Diss. 
Gießen,  1915),  welches  mit  einem  Hydramnion  kom- 
biniert war  (Geschlecht  nicht  angegeben). 
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Die  Teratome  sind  meist  gut  abgekapselt  und  knollig.  Sie  enthalten 
in  der  Regel  mehr  oder  weniger  elastische,  solide,  derbe,  bisweilen  knorpel- 
harte Partien  und  Hohlräume  von  ganz  verschiedener  Größe,  die  sich  als 
echte  mit  bernstein farbigem  klarem,  oder  dünn-  oder  zähschleimigem  bis- 
weilen auch  blutigem  Inhalt  gefüllte  Cysten  darbieten  oder  sich  als  pseudo- 
cystische,  aus  eiterähnlicher  oder  milchiger  Flüssigkeit  bestehende  Er- 
weichungsherde erweisen.  Die  Flüssigkeit  im  Teratom  kann  sehr  reichlich  sein 
[im  Fall  Hadda  (Neugeborenes)  wurden  135  ccm  durch  Punktion  entleert]. 

Die  Schilddrüse  kann  ganz  (Kimura,  Zahn)  oder  teilweise  durch  die 
Tumorbildung  erdrückt  und  substituiert  sein,  jedoch  auch,  von  der  Ge- 


Fig.  18.  Teratom  der  Schilddrüse  bei  einem  6  Wochen  alten  Mädchens.  Man  erkennt 
Knorpel,  Haut  und  mit  Zylinderepithel  ausgekleidete  Drüsen  (Beobachtung  von 
E.  Kaufmann,  Göttingen,  J.-Nr.  1226/22).  Der  hühnereigroße  Tumor  wurde  wegen 
drohender  Erstickungsgefahr  entfernt,  der  Säugling  geheilt  entlassen.  [Der  Fall  wurde 
von  R.  Hördemann  veröffentlicht  (Frankf.  Zeitschr.  f.  Path.  32,  1925,  S.  245)]. 


schwulst  überdeckt,  an  normaler  Stelle  liegen  und  sich  zum  Teil  gut  vom 
Tumor  isolieren  lassen  (Fall  Hunziker),  bisweilen  auch  nur  durch  einen 
dünnen  Stiel  mit  dem  Tumor  verbunden  sein  (Fall  Ehlers). 

Ueber  die  Gefäßversorgung  dieser  Geschwülste  liegen  nur  spärliche 
Angaben  vor;  in  der  Regel  wird  die  Ernährung  durch  die  Schilddrüsen- 
arterien besorgt. 

Die  Nachbarschaft  wird  bei  größerer  Ausdehnung  der  Terratome 
wesentlich  in  Mitleidenschaft  gezogen.  Die  Haut  kann  fettarm,  hochgradig 
gespannt  und  verdünnt,  der  Perforation  nahe  sein,  der  Unterkiefer  kann 
nach  vorn  gestülpt,  die  großen  Halsgefäße  mit  dem  Vagus  nach  außen 
oder  innen  verdrängt  werden,  wobei  es  zu  Thrombose  in  diesen' Gefäßen 
kommen  kann.  Die  Halsmuskulatur  wird  mitunter  so  stark  verdrängt, 
daß  ihre  Ansatzstellen  —  durch  den  wachsenden  Tumor  abgehoben  —  auf 
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die  Geschwulstkapsel  zu  liegen  kommt,  die  Muskelfasern  können  druck- 
atrophisch  werden.  Die  Trachea  findet  sich  mitunter  zu  einem  schmalen 
Schlitz  zusammengedrückt  (Hess,  Bodenstein)  und  kann  mitsamt  dem 
Kehlkopf  in  die  Geschwulstmassen  mit  eingeschlossen  sein,  der  Oesophagus 
kann  komprimiert  werden. 

Klinisch  (vgl.  Hunziker)  findet  man  in  der  Anamnese  oft  starke 
Schwangerschaftsbeschwerden  angegeben.  Beckenendlagen  scheinen  bei 
angeborenen  Schilddrüsenteratom  häufig  zu  sein,  jedoch  erfolgt  in  der 
Mehrzahl  der  Fälle  die  Geburt  spontan.  Die  Prognose  für  das  Kind  ist  sehr 
ungünstig.  Ein  großer  Teil  der  Kinder  wird  tot  geboren,  resp.  stirbt  in 
der  Geburt  ab.  Andere  gehen  bald  nach  der  Geburt  an  Erstickung  zugrunde. 
Ueber  erfolgreiche  Operation  eines  hühnereigroßen  bzw.  nußgroßen  Teratoms 
berichteten  Schimmelbusch  (Neugeborenes),  Flesch  und  Winternitz 
(8  Monate  und  2  Monate  altes  Mädchen)  sowie  Hördemann.  Relativ  häufig 
ist  das  Teratom  ebenso  wie  die  gewöhnliche  Struma  congenita  mit 
Hydramnion  kombiniert  (Hunziker,  Dorner).  Ueber  ein  Schilddrüsen- 
teratom eines  Zwillings  bei  normaler  Bildung  des  anderen  berichteten 
Zahn,  •  Dorner. 

Was  die  gewebliche  Zusammensetzung  der  Teratome  im  einzelnen  be- 
trifft, so  hat  Wegelin,  dem  wir  hier  folgen,  das  Schrifttum  eingehend 
gesichtet. 

Vom  Ektoderm  wird  fast  stets  zentrales  Nervensystem,  das  meist 
einen  beträchtlichen  Teil  der  Geschwulstmasse  bestreitet  (vgl.  den  Fall 
von  Poult)  gefunden,  teils  als  faserige  Glia,  meist  jedoch  als  undifferen- 
ziertes Neuroepithel  mit  Rosetten-  und  unregelmäßigen  Hohlräumen.  (Auf 
die  Aehnlichkeit  dieser  Bildungen  mit  den  als  Adenosarkomen  bezeichneten 
Geschwülsten  der  Niere  und  des  Hodens  wiesen  Ribbert  und  Heul  hin). 
Seltener  finden  sich  Ganglienzellen  (im  Falle  Schönbergs  auch  sympathische) 
sowie  Pfeilerzellen  mit  fadenförmigem  Fortsatz.  Wetzel  fand  die  Gehirn- 
substanz an  einer  Stelle  nach  Art  der  Kleinhirnwindungen  angeordnet  und 
deutlich  in  Rinden-  und  Marksubstanz  differenziert.  Bisweilen  wird  Pigment- 
epithel der  Retina  beobachtet,  das  lamellär  angeordnet  ist,  aber  nicht  jene 
so  regelmäßige  sechseckige  Form  der  Pigmentzellen  aufweist,  wie  sie  sonst 
für  die  menschliche  Retina  charakteristisch  ist.  In  anderen  Fällen  scheinen 
jedoch  die  pigmentierten  Zellen  mehr  den  Chromatophoren  der  Chorioidea 
oder  der  Pia  zu  entsprechen  wie  Wegelin  auseinandersetzt. 

Bildungen,  die  dem  Plexus  choreoideus  entsprechen,  sah  Hördemann. 

Mitunter  finden  sich  Spalten  oder  Hohlräume,  die  mit  geschichtetem 
teilweise  verhornendem  Plattenepithel  ausgekleidet  sind.  Haare  und  An- 
hangsgebilde der  Haut  können  dabei  fehlen  (Fall  Ehlers).  Es  können  Zell- 
zapfen sich  ins  Gewebe  einsenken,  was  als  Haaranlage  gedeutet  werden 
kann.  Voll  ausgebildete  Haare  sah  E.  Kaufmann  in  einem  von  Hörde- 
mann publizierten  Fall  (Fig.  18)  sowie  Custer,  Rüssel  und  Kennedy. 
Schweißdrüsen  beobachteten  Kimura,  Rüssel  und  Kennedy. 

Vom  Entoderm  stammen  die  mannigfachen  epithelialen  Auskleidungen 
der  Cysten  (kubisches  Epithel,  Zylinderepithel,  das  sehr  häufig  Flimmer- 
haare trägt  oder  die  Form  von  Becherzellen  aufweist,  mehrschichtiges 
Plattenepithel).  Bisweilen  finden  sich  in  Zusammenhang  mit  den  Cysten 
Schleimdrüsen  oder  auch  Drüsen,  die  serösen  Charakter  tragen  (Hörde- 
mann). Höher  differenzierte  organoide  Bildungen  wurden  in  Form  von 
fötaler  Mundschleimhaut  (Hördemann),  einer  rudimentären  embryonalen 
Oesophagusanlage,  Darmrudimenten  mit  Zotten  sowie  in  Form  von 
Schläuchen  und  Kanälen  gefunden,  die  mit  flimmerndem  Zylinderepithel 
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ausgekleidet  sind,  zu  Knorpelherden  und  glatter  Muskulatur  in  Beziehung 
treten  und  als  Anlage  des  Respirationstraktus  gedeutet  werden  können. 

Vom  Mesoderm  stammt  das  Bindegewebe  und  der  fast  stets  in 
reichlicher  Menge  vorhandene  Knorpel  (meist  hyaliner  Knorpel,  seltener 
Netzknorpel).  Ferner  wird  sehr  häufig  Knochen,  glatte  und  quer- 
gestreifte Muskulatur  (letztere  auch  in  embryonaler  Form,  Zahn),  seltener 

Schleim  und  Fettgewebe  an- 
getroffen. 

Schilddrüsengewebe,  welches 
in  einigen  Fällen  mitten  im 
Teratom  gefunden  wurde,  kann 
nach  Wegelin  als  Erzeugnis  des 
Tumors  selbst  angesehen  wer- 
den, entsprechend  der  Struma 
ovarii  in  den  Teratomen  des 
Eierstocks. 

Die  Teratome  der  Schilddrüse 
sind  in  der  Regel  von  einer 
bindegewebigen  Kapsel  umgeben 
und  in  bezug  auf  ihr  Wachs- 
tum gutartig.  Jedoch  beschrieb 
Pupovac  einen  Fall  von  malig- 
nem gänseeigroßem  Teratom  der 
Schilddrüse  bei  einem  9  Wochen 
alten  Säugling,  welches  Meta- 
stasen (besonders  gliöser  Natur) 
in  den  regionären  Lymphdrüsen 
gesetzt  hatte.  Fritzsche  sah  ein 
malignes  Teratom  mit  Lymph- 
drüsen, Lungen-  und  Knochen- 
metastasen- mit  Glia  und  car- 
cino-sarkomartigen  Bestandtei- 
len (Metastasen  fast  rein  sarco- 
matös)  bei  einer  41jähr.  Frau. 
Auch  ein  Fall  von  Waechter 
(71  jähr.  cJ)  und  Lurge  (53  jähr.  $) 
sind  wohl  hier  einzureihen. 
J    Aschoff  sah  bei  einer  männ- 

Fig.  19.  Medianschnitt  durch  eine  männliche  lichen>  mazerierten  Frucht  von 
Frucht  von  10  cm  Nacken- Steißlänge  mit  Schild-  10  cm  Nackensteißlänge  mit  ei- 
drüsenteratom ,  welches  viel  Glia  enthielt,  nem  Schilddrüsenteratom  gleich- 
Gleichzeitig  bestand  eine  Atresie des  oberen  zeitig  eme  Atregie  deg  obe. 
Drittels  des  Oesophagus.  Der  Fall  wurde  mir  °T.  ., ,  ,  A  A  , 
von  Herrn  Geheimrat  Aschoff  gütigst  zur  Ver-  ren  Drittels  ües  UesopUaguS 
fügung  gestellt  (Göttingen  E.  6856—6858/31).  (Flg.  19). 


a)  Zur  Frage  der  Entstehungsweise  der  Schilddrüsenteratome. 

Die  Frage  nach  der  Entstehungsweise  der  Schilddrüsenteratome  fällt 
zusammen  mit  der  Frage  der  Genese  der  Teratome  überhaupt. 

Die  Teratome  entstehen  nach  Askanazy  höchst  wahrscheinlich  mono- 
germinal,  d.  h.  aus  einer  Keimanlage,  in  der  es  zu  einer  Verlagerung  eines 
fast  eiwertigen  Keimes,  des  Stammkeimes  des  Teratoms,  kommt.  Diese 
Verlagerung  findet  nach  Askanazy  in  die  embryonalen  Körperspalten  statt, 
woraus  sich  eine  gewisse  Berechtigung  ableiten  läßt,  die  Teratome  als 
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fissurale  Geschwülste  hinzustellen.  Für  die  Teratome  der  Thyreoidea  kämen, 
wenn  wir  diesen  Gedankengängen  folgen,  als  Invasionspforte  die  embryonalen 
Kiemenspalten  in  Frage,  was  Heusinger  bereits  andeutete.  Es  wäre  jedoch, 
wie  Wegelin  und  Custer  auseinandersetzten,  auffallend,  daß  ein  solcher, 
schon  bei  den  ersten  Furchungsprozessen  abgesprengter  Keim  nun  gerade 
in  die  Kopfdarmhöhle  gelangen  und  mit  der  Schilddrüsenanlage  eine  innigere 
Verbindung  eingehen  soll. 

Eine  neuere  Theorie  zur  Teratomgenese  stellte  Budde  auf.  Budde 
läßt  die  Teratome  aus  vom  Urmund  ausgeschalteten  Zellmaterial  entstehen, 
dem  das  Vermögen,  Abkömmlinge  aller  drei  Keimblätter  zu  liefern,  inne- 
wohnt, da  ja  aus  dem  symmetrisch  verschmelzenden  Urmund  das  Zell- 
material für  alle  drei  Keimblätter  hervorgeht.  Da  unter  Zugrundelegen  der 
Konkreszenztheorie  der  Urmund  die  ganze  Rumpflänge  vom  Basioccipitale 
bis  zur  Steißbeinspitze  durchmißt,  erblickt  Budde  hierin  die  Möglichkeit 
einer  einheitlichen  monogerminalen  Erklärung  für  alle  in  den  verschiedensten 
Körpergegenden  vorkommenden  dreikeimblättrigen  Teratome.  Die  ventrale 
Lage  im  Verhältnis  zur  Körperachse,  der  oft  reichliche  Gehalt  an  Neuro- 
epithel  der  Schilddrüsenteratome,  würde  sich  auf  diese  Weise  leicht  erklären 
lassen,  und  die  illegale  Gewebsverbindung  mit  der  Schilddrüsenanlage  ist 
leichter  vorstellbar  als  bei  einer  ausgeschalteten  Blastomere,  wie  Wegelin 
auseinandersetzt.  Auch  Custer  möchte  seinen  Fall  im  Sinne  Buddes 
deuten. 

Die  Schilddrüsenteratome  gehen  also  nicht  aus  der  Schilddrüse  selbst 
hervor,  sondern  sind  eigentlich  Halsteratome,  die  aus  nicht  erkennbaren 
Gründen  mit  Vorliebe  in  nahe  räumliche  Beziehung  zur  Thyreoidea  treten, 
wie  sich  auch  die  intrathoracischen  Teratome  öfters  in  Nachbarschaft  des 
Thymus  lokalisieren.  Bei  ihrem  Wachstum  können  die  Schilddrüsenteratome 
die  Thyreoidea  in  ihrer  Anlage  ersticken,  bzw.  verdrängen.  Da  die  Teratome 
dabei  an  Stelle  der  Thyreoidea  oder  eines  Teils  von  ihr  treten,  spricht  man 
schlechthin  von  „Schü'ddrüsenteratomen". 

c)  Einfache  Mischgeschwülste. 

Während  die  Teratome  Abkömmlinge  aller  drei  Keimblätter  enthalten, 
der  Stammkeim  dieser  Bildungen  also  fast  eiwertig  sein  muß,  gehen  die 
Mischgeschwülste  auf  Entwicklungsstörungen  zurück,  die  sich  an  einem  be- 
reits weiter  ausdifferenzierten  Zellmaterial  auswirkten,  so  daß  die  Misch- 
geschwülste in  ihrem  Bau  die  normalen  Differenzierungsprodukte  der 
Körperregion,  in  der  sie  sich  ausbilden,  aufweisen.  Je  früher  während  der 
Embryonalzeit  eine  solche  Keimgruppe  aus  der  normalen  Entwicklung 
herausfiel  und  ausgeschaltet  wurde,  desto  mannigfaltiger  sind  ihre  Ent- 
wicklungsmöglichkeiten und  desto  komplizierter  werden  Bau  und  Bestand- 
teile des  Tumors  sich  ausbilden,  der  sich  aus  ihr  entwickelte. 

Die  einfachen  Mischgeschwülste  der  Schilddrüse  entwickeln  sich  im 
Gegensatz  zu  den  Teratomen  im  Schilddrüsengewebe  selbst.  Demnach  ent- 
sprechen sie  ihrer  Lage  nach  genau  der  Schilddrüse,  sowohl  in  ihrem  Ver 
hältnis  zur  Trachea  als  zur  umgebenden  Muskulatur  (Wegelin).  Ihre 
Gefäßversorgung  pflegt  durch  die  Aa.  thyreoideae  besorgt  zu  werden. 

Wie  Wegelin  auseinandersetzt,  finden  sich  in  den  Mischgeschwülsten  der 
Schilddrüse  all  diejenigen  Gewebe  vertreten,  von  denen  sich  die  Schilddrüse 
entwicklungsgeschichtlich  ableitet  oder  mit  denen  sie  während  ihres  Ent- 
wicklungsganges in  engere  räumliche  Beziehungen  tritt.  Es  sind  dies  die 
Regionen  der  Area  mesobranchialis  und  des  Kiemenapparates  und  es  ist  somit 
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anzunehmen,  daß  der  verlagerte  Keim  bzw.  der  illegal  mit  der  Schilddrüse 
im  Laufe  ihrer  Entwicklung  verbundene  Zellkomplex  aus  Bestandteilen  des 
Entoderms  und  des  Mesoderms  zusammengesetzt  ist. 

Makroskopisch  präsentieren  sich  die  Mischgeschwülste  im  ganzen  wie 
die  Teratome  als  knollig-cystische  Tumoren ;  auch  können  sie  wie  diese,  eine 
außerordentliche  Größe  erreichen. 

Die  histologische  Zusammensetzung  dieser  Tumoren  hat  Wegelin  unter 
eingehender  Berücksichtigung  der  Literatur  erörtert.  Wir  finden  epitheliale 
Bestandteile  (darunter  selten  typisches  Schilddrüsengewebe),  Hohlräume,  die 
mit  kubischem,  plattem  oder  zylindrischem  Epithel  ausgekleidet  sind  und  in 
denen  es  auch  zur  Papillenbildung  kommen  kann.  Selten  werden  solide 
Plattenepithelstränge  mit  Verhornung  beobachtet. 

Das  Mesoderm  liefert  vor  allem  hyalinen  Knorpel,  was  Bell  unlängst 
wieder  feststellte.  Knochen,  Schleim-  und  Fettgewebe  sind  seltener,  ebenso 
glatte  und  quergestreifte  Muskulatur  (letztere  auch  in  embryonaler  Form, 
E.  F.  Hirsch).  Auch  lymphatisches  Gewebe  wurde  in  den  Mischgeschwülsten 
beobachtet;  dieses  ist  nicht  zu  verwechseln  mit  der  heterotopen  Neu- 
bildung lymphatischen  Gewebes  in  normalen  Schilddrüsen  und  Strumen, 
was  nie  bei  Neugeborenen  und  kleinen  Kindern  vorkommt  (Simmonds, 
Wegelin). 

d)  Besonders  geartete  Miseligeschwülste. 

Daß  in  der  Schilddrüse  auch  ähnliche  Mischtumoren  wie  in  den 
Speicheldrüsen  vorkommen,  lehrt  eine  Beobachtung  Wegelins,  der  bei 
einem  12jährigen  Knaben  (1920,  J.-Nr.  332,  Wegelin)  einen  fast  knochen- 
harten, weit  in  den  Brustraum  hinabreichenden  Tumor  des  rechten  Schild- 
drüsenlappens beobachtete;  histologisch  fand  Wegelin  an  vielen  Stellen 
ziemlich  breite,  netzförmig  verbundene  Stränge  rundlicher  Zellen,  die  durch 
Züge  hyalinen,  zellarmen  Bindegewebes  mit  vereinzelten  Verkalkungen 
getrennt  wurden.  Hier  und  da  waren  größere  rundliche  Tumorzellen  in  eine 
homogene,  mit  Hämalaun  leicht  bläulich  gefärbte  Grundsubstanz  ein- 
gelagert, in  welcher  erst  mit  starker  Vergrößerung  hier  und  da  feine  Fasern 
sichtbar  wurden.  Diese  Stellen  erinnerten  durchaus  an  Faserknorpel.  An 
anderen  Stellen  nahmen  die  Geschwulstzellen  mehr  spindelförmige  Gestalt 
an  und  gingen  in  faseriges  Bindegewebe  über. 

Eine  gutartige  lymphepitheliale,  kleinapfelgroße  Geschwulst  der 
Schilddrüse  beschrieben  A.  Babes  und  Marinescu-Slatina.  Sie  bestand 
aus  einem  lymphatischen,  in  Form  von  Läppchen  geordneten  und  einem 
epithelialen,  in  Form  von  Inseln  und  Strängen  aufgebauten  Anteil.  Da  die 
Geschwulstteile  bis  zu  einem  gewissen  Grade  eine  Aehnlichkeit  mit  den- 
jenigen Elementen  aufzuweisen  schienen,  welche  die  Thymusläppchen  cha- 
rakterisieren, nahmen  A.  Babes  und  Marinescu-Slatina  als  Ausgangs- 
punkt dieser  Geschwulst  in  die  Schilddrüse  verirrtes  Thymusgewebe  an 
und  halten  die  Bezeichnung  „Thymom"  für  berechtigt.  Da  beim  Menschen 
gelegentlich  in  die  Schilddrüse  verlagertes  Thymusgewebe  tatsächlich  beob- 
achtet wird  (S.  671),  ist  die  Annahme,  daß  von  diesem  Gewebe  eine  Ge- 
schwulst ausgehen  könne,  durchaus  nicht  von  der  Hand  zu  weisen. 
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XII.  Die  Struma  congenita. 

a)  Allgemeines. 

Unter  Struma  congenita  verstehen  wir  die  angeborene  Vergrößerung 
der  Schilddrüse,  welche  durch  eine  Vermehrung  von  Gewebselementen  der 
Schilddrüse  bedingt  ist.  Man  spricht  jedoch  auch  ungenau  von  Struma 
congenita,  wenn  die  Struma  durch  Gewebselemente  aufgebaut  wird,  welche 
streng  genommen  nicht  zur  Schilddrüse  selbst  gehören;  es  handelt  sich 
dann  um  einfache  Mischgeschwülste  und  Teratome,  die  gelegentlich  auch 
das  Bild  des  angeborenen  Cystenkropfes  darbieten  können.  Diese  sind  un- 
gleich seltener  als  die  gewöhnliche  Struma  congenita. 

Die  Struma  congenita  ist  in  Kropfgebieten  viel  häufiger  als  in  kropf- 
armen Gegenden  (Kloeppel,  Cora  Hesselberg,  Wegelin).  Wegelin 
fand  unter  223  Sektionsfällen  von  Neugeborenen  in  Bern  83,4  %  Schild- 
drüsen von  einem  Gewicht  über  3  g,  66  %  von  einem  Gewicht  über  6  g. 
Da  vielfach  schon  die  Schilddrüsen  von  Neugeborenen  von  einem  Gewicht 
über  3  g  als  kropfig  zu  betrachten  sind,  kommt  die  erste  Zahl  (83,4  %  Kropf- 
drüsen) der  Wirklichkeit  wohl  näher  (Wegelin).  Das  Gewicht  der  Struma 
congenita  erreichte  in  einigen  Fällen  36  g  (Cora  Hesselberg,  E.  Kauf- 
mann), ja  38  g  (Wegelin).  Die  von  alten  Autoren  mitgeteilten  angeborenen 
Riesenkröpfe  gehören  sehr  wahrscheinlich  ins  Gebiet  der  Teratome  und 
Mischgeschwülste.  Der  Gewichtsunterschied  von  Drüsen  aus  kropffreien 
und  kropfigen  Gegenden  ist  auch  weiterhin  im  Kindesalter  ausgeprägt 
(Isenschmidt).  Wegelin  fand  82  %  der  Knaben  und  84  %  der  Mädchen 
in  Bern  bei  der  Geburt  kropfig. 

Der  angeborene  Kropf  kommt  auch  familiär  vor.  E.  Kaufmann  sah 
Fälle,  wo  mehrere  Kinder  derselben  Mutter  (mit  Struma)  kropfig  geboren 
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wurden  und  kurz  nach  der  Geburt  am  2.  oder  3.  Tage  durch  Kompression 
der  Trachea  plötzlich  starben.  Behrens  (Freiburg)  fand  in  83,7  %  seiner 
Fälle  von  angeborenem  Kropf  auch  eine  Struma  bei  der  Mutter,  in  9,7  % 
eine  Struma  bei  Vater  und  Mutter;  nur  6,6%  der  Neugeborenen  hatten 
völlig  kröpf  freie  Eltern. 

Es  erscheint  nach  diesen  Auseinandersetzungen  durchaus  nicht  un- 
wahrscheinlich, daß  die  Struma  congenita  durch  eine  auf  plazentarem  Wege 
in  den  Fet  gelangende  „Kropfnoxe"  bedingt  werde;  jedoch  lassen  sich  auch 
konstitutionelle  Momente  wohl  nicht  von  der  Hand  weisen. 

Abels  möchte  die  erhebliche  Zunahme  der  Neugeb orenenkröpfe  während  der 
schweren  Ernährungskrise  der  Wiener  Bevölkerung  nach  dem  Kriege  auf  eine  vorzeitige, 
funktionelle  Inanspruchnahme  der  fötalen  Drüse  zurückführen,  die  höchstwahrscheinlich 
nicht  nur  für  den  eigenen  Bedarf  des  Fetus,  sondern  noch  für  die  hypothyreotische 
Mutter  teilweise  aufkommt. 

Von  der  echten  Struma  congenita  ist  jene  Vergrößerung  der  Neu- 
geborenen-Schilddrüse  abzurücken,  welche  durch  vorübergehende,  mecha- 
nisch bedingte  hyperämische  Zustände  des  Organs  bedingt  ist. 

b)  Struma  congenita  parenchymatosa  simplex. 

Diese  Form,  welche  Spiegelberg,  Fröbelius  und  Wölfler  als  reine 
Hypertrophie  der  Schilddrüse  bezeichneten,  muß  nach  Wegelin  als  eine 
früh  in  der  Fetalzeit  einsetzende  echte  Hyperplasie  aufgefaßt  werden, 
worauf  die  histologischen  Eigentümlichkeiten  eindeutig  hinweisen.  Die 
Epithelien  sind  stark  vermehrt  und  bilden  vielfach  völlig  solide  Zellstränge, 
Kolloid  wird  meist  ganz  vermißt.  Nach  einer  Arbeit  von  Gold  und  Orator 
aus  der  Klinik  Edelsbergs  ist  die  Neugeborenenstruma  eine  rein  tubulär 
gebaute  Drüse,  bei  der  sämtliche  Tubuluslängs-  und  -querschnitte  den 
gleichen  Aufbau  hinsichtlich  des  zentralen  Hohlraums  und  Zellbelages  zeigen 
sollen.  Wegelin  bestreitet  dies  indes  entschieden  mit  dem  Hinweis,  daß 
in  manchen  kongenitalen  Strumen  die  Schläuche  vollkommen  fehlen. 

e)  Struma  congenita  parenchymatosa  teleangiectatica. 

Diese  Struma  ist  durch  das  Vorherrschen  stark  erweiterter  Kapillaren 
gekennzeichnet  (Wölfler,  Gutknecht,  Zielinska,  Cora  Hesselberg), 
wobei  Wucherungsprozesse,  speziell  Sproßbildungen  an  den  Blutgefäßen 
jedoch  nicht  gesehen  werden  (Staemmler,  Wegelin),  so  daß  eine  echte 
Angiombildung  nicht  angenommen  werden  kann.  Wegelin  vertritt  die 
Meinung,  daß  es  sich  um  eine  Kombination  von  primärer  epithelialer  Hyper- 
plasie mit  aktiver  Hyperämie  und  mit  durch  Kreislaufstörungen  der  Geburt 
bedingten  Veränderungen  handele,  bei  denen  die  starke  Erweiterung  der 
Kapillaren  alsdann  das  histologische  Bild  beherrschen.  Die  Gefäßverände- 
rungen pflegen  einige  Zeit  nach  der  Geburt  sich  zurückzubilden. 

d)  Struma  congenita  colloides. 

Diese  Form  ist  offenbar  sehr  selten.  Nach  Gutknecht  hat  Langhans 
in  Bern  in  einem  Zeitraum  von  12  Jahren  nur  allgemeinhyperplastische 
oder  vaskuläre  kongenitale  Strumen  gesehen.  Auch  Wegelin  sah  nie  eine 
Struma  congenita  colloides.  Die  spärlichen  Fälle,  welche  im  Schrifttum  zu 
finden  sind ,  wurden  von  Demme  ,  Bodenstein  und  Staemmler  mit- 
geteilt. 
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e)  Struma  congenita  bei  Tieren. 

Die  Struma  congenita  wird,  mit  Ausnahme  der  Katze,  wohl  bei  allen 
Haustieren,  besonders  oft  bei  Schaf  und  Ziege,  beobachtet  (Trautmann). 
Auch  hier  ist  das  gehäufte  Auftreten  des  angeborenen  Kropfes  offen- 
bar wenigstens  teilweise  an  bestimmte  geographische  Gebiete  gebunden 
(Campbell,  Löcken),  auch  wurde  bei  sämtlichen  Tieren  eines  Wurfes, 
bei  einzelnen  Geschwistern  eines  Wurfes  (Cohrs)  oder  gehäuftes  Auftreten 
in  einer  Herde  beobachtet  (Trautmann);  auch  Vererbung  des  Kropfes 
wurde  beschrieben.  Die  Verhältnisse  liegen  also  ganz  entsprechend  wie 
beim  Menschen.  Besonders  häufig  soll  bei  Tieren  der  Kropf  kurz  nach 
der  Geburt  durch  Kompression  der  Trachea  zum  Erstickungstod  führen, 
was  ja  auch  bei  Menschen  beschrieben  wurde  (E.  Kaufmann). 

Wie  beim  Menschen  besteht  der  kongenitale  Kropf  der  Tiere  im  wesent- 
lichen in  einer  diffusen  parenchymatösen  Hyperplasie  des  Schilddrüsen- 
gewebes, jedoch  kommt  auch  eine  Struma  diffusa  colloides  vor  wie  sie 
Cohrs  bei  2  männlichen  Foxterriern  eines  Wurfes  beobachtete. 
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I.  Einleitung. 

Ausgesprochene  Entwicklungsstörungen  der  Epithelkörperchen  wie 
völliger  oder  teilweiser  Mangel,  echte  Hypoplasie  und  angeborene  Ge- 
schwülste sind  im  ganzen  sehr  seltene  Vorkommnisse. 

Hinsichtlich  ihrer  Lage  und  Zahl  zeigen  die  Epithelkörperchen  bei 
Mensch  und  Tier  eine  so  überraschende  Vielseitigkeit,  daß  die  meisten 
Abweichungen  von  der  „Norm"  hier  derart  häufig  sind,  daß  man  sie  als 
Varianten  und  nicht  als  die  Folge  von  Entwicklungsstörungen  bezeichnen 
muß.  So  wird  man  nur  besondere,  selten  zu  beobachtende  Verlagerungen 
und  erhebliche  Abweichungen  von  der  normalen  Zahl  auf  einen  wirklich 
„fehlerhaften"  Werdegang  der  Entwicklung  zurückführen  dürfen. 

Im  Kapitel  über  die  nicht  aus  Epithelkörperchenparenchym  bestehenden 
Gewebe  und  Gebilde,  die  in  oder  an  den  Epithelkörperchen  vorkommen, 
wurden  auch  jene  Gewebselemente  kurz  besprochen,  die  in  keiner  Beziehung 
zu  Entwicklungsstörungen  stehen  (Fettgewebe  und  Nervenendigungen). 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  III,  3. 
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II.  Entwicklung  der  Epithelkörperchen. 

Historisches.  Kemak  (1855)  sah  wohl  als  erster  die  Epithelkörperchen  bei  neu- 
geborenen Katzen.  Bei  den  Knötchen,  die  Virchow  (1865)  auf  der  Hinterfläche  der  Schild- 
drüse beim  Menschen  als  „akzessorische  Schilddrüsen"  beschrieb,  dürfte  es  sich  vielleicht 
auch  zum  Teil  um  die  Epithelkörperchen  gehandelt  haben.  Sandström  (1880)  erkannte 
zuerst  die  Selbständigkeit  jener  Gebilde,  die  er  Glandulae  parathyreoideae  nannte.  Gley 
(1891  und  1893)  bezeichnete  sie  als  glandules  thyroides. 

Die  ersten  näheren  Angaben  über  die  Entwicklungsgeschichte  der  Epithel- 
körperchen verdanken  wir  Prenant  (1893),  der  systematische  Untersuchungen  an 
Schafembryonen  anstellte,  während  weiterhin  die  Arbeiten  von  Kohn  (3)  (1896)  und 
Groschuff  (1896)  die  Kenntnisse  auf  diesem  Gebiete  erheblich  erweiterten.  Die  Namen- 
gebung  der  Epithelkörperchen  war  zunächst  etwas  verwirrend;  Prenant  beschrieb  eine 
„glandule  thymique11  („glande  carotidienne"),  welche  sich  aus  der  3.  Kiementasche,  und  eine 
„glandule  thyroidienne" ,  die  sich  aus  der  4.  Kiementasche  herleite.  Die  Bezeichnungen 
waren  nach  der  Lagebeziehung  jener  Gebilde  zu  nachbarlichen  Organen  gewählt,  wobei 
die  „glande  carotidienne"  bereits  vor  Prenant  ihre  Benennung  erhielt,  |aber  wegen  ihrer 
bei  den  meisten  Tieren  nur  vorübergehenden  topographischen  Beziehung  zur  Arteria 
carotis  ihrer  definitiven  Lage  nach  besser  als  „glandule  thymique"  zu  bezeichnen  war. 

Jacoby  (1896)  zeigte,  daß  diese  „glandule  thymique"  dem  „äußeren"  Epithel- 
körperchen entsprach,  Simon  (1896)  wies  nach,  daß  die  „glandule  thyroidienne"  dem 
„inneren",  d.  h.  bei  verschiedenen  Tieren  (nicht  beim  Menschen)  im  Innern  der  Schild- 
drüse gelegenen  Epithelkörperchen  entsprach.  Tourneu  x  und  Verdun  (1896/97)  unter- 
suchten die  Verhältnisse  beim  Menschen  eingehend  und  stellten  fest,  daß  die  als  Epithel- 
wucherung aus  der  dritten  Tasche  jederseits  hervorgehende  „glandule  thymique"  schon 
bei  Embryonen  von  16  mm  Länge  ihre  Lage  verändert  derart,  daß  sie  tiefer  zu  hegen 
kommt,  als  die  aus  dem  Epithel  der  vierten  Kiementasche  sich  entwickelnde  „glandule 
thyroidienne"  („oberes"  Epithelkörperchen  IV,  „unteres11'  Epithelkörperchen  III).  Eine- 
ausführliche, kritische  Darstellung  des  historischen  Werdeganges  all  dieser  Erkenntnisse 
gab  Kohn  (1)  1899,  nachdem  er  bereits  1895  und  1896  die  Entwicklung  von  Schilddrüse 
und  Epithelkörperchen  eingehend  studiert  hatte  [Kohn  (1,  2)]. 

Kohn  führte  auch  den  zunächst  von  Maurer  für  jene  Gebilde  bei  den  Amphibien 
geprägten  Namen  „Epithelkörperchen"  ein.  Die  Bezeichnung  „Nebenschilddrüsen"  ist 
irreführend,  weil  auch  die  akzessorischen  Schilddrüsen  (im  gleichen  Sinne  wie  die  akzesso- 
rischen Milzen,  Pankreata)  so  benannt  werden.  Mehr  Berechtigung  hat  die  Benennung, 
„Beischilddrüsen".  In  der  fremdsprachlichen  Literatur  werden  die  Epithelkörperchen  fast 
durchweg  als  glandulae  parathyroideae  bezeichnet,  wie  sie  Sandström  ursprünglich 
nannte. 

Die  Epithelkörperchen  sind  Abkömmlinge  der  Schlundtaschen,  bran- 
chiogene  Organe.  Sie  entwickeln  sich  beim  Menschen  und  den  meisten 
Tieren  normalerweise  aus  dem  Epithel  der  3.  und  4.  Schlund-(Kiemen-)tasche 
auf  jeder  Seite.  Dabei  erfolgt  die  Differenzierung  jener  beiden  Taschen 
nach  dem  gleichen  Typus:  in  dem  seitlichen  erweiterten  Endabschnitt  der 
Taschen  entstehen  am  Ende  des  ersten  Monats  je  zwei  Ausfaltungen,  eine 
dorsale  und  eine  ventrale;  die  dorsalen  hefern  die  Epithelkörperchen,  die 
ventralen  sind  die  Thymusanlagen  (Fischel). 

Mayr  bestreitet  an  Hand  von  Untersuchungen  an  Embryonen  verschiedener  Säuger, 
daß  die  3.  Kiementasche  ein  Epithelkörperchen  bilde;  nach  Mayr  entstehen  beide  Paare 
der  Epithelkörperchen  aus  dem  Zellmaterial  der  4.  Tasche,  welches  er  als  Tholus  be- 
zeichnet. Die  Ergebnisse  Mayrs  haben  jedoch  keine  Bestätigung  gefunden. 

Nach  den  Untersuchungen  Grossers  (2)  ist  es  möglich,  daß  auch  an 
der  2.  Tasche  beim  Menschen  ein  Epithelkörperchen  (und  ein  Thymus- 
rudiment)  angelegt  wird,  was  nach  van  Bemmelen  bei  den  Schlangen  die 
Regel  ist.  Wahrscheinlich  schwindet  diese  Anlage,  wenn  vorhanden,  beim 
Menschen  indes  bald,  kann  aber  vielleicht  in  seltenen  Fällen  persistieren. 
So  möchte  Asch  ein  unmittelbar  neben  einer  Zungenstruma  beobachtetes 
Epithelkörperchen  von  einer  solchen  akzessorischen  Anlage  der  2.  Schlund- 
tasche ableiten. 


Schrifttum  zu:  Entwicklung  der  Epithelkörperchen. 


689 


Nach  Getzowa  vermag  auch  die  rudimentäre  5.  Tasche  ein  selbständiges  Epithel- 
körperchenmetamer,  das  in  Form  intrathyreoidealer  Zellhaufen  persistieren  kann,  zu 
bilden;  jedoch  fehlen  nach  Grosser  (1)  für  diese  Annahme  bisher  sichere  embryologische 
Daten. 

Das  Epithelkörperchen,  welches  aus  der  3.  Tasche  hervorgeht,  erhält 
die  Bezeichnung  Epithelkörperchen  III;  das  sich  aus  der  4.  Tasche  ent- 
wickelnde die  Benennung  Epithelkörperchen  IV.  Das  Epithelkörperchen  III, 
welches  ursprünglich  an  der  Abgangsstelle  des  3.  Aortenbogens  gelegen  ist, 
macht  beim  Strecken  des  fötalen  Kopfes  mitsamt  der  sich  größtenteils  eben- 
falls aus  der  3.  Tasche  entwickelnden  Thymusdrüse  eine  Verschiebung  kaudal- 
wärts  durch,  die  es  an  dem  Epithelkörperchen  IV  vorbei  führt ;  damit  kommt 
das  Epithelkörperchen  III  schließlich  an  den  unteren  Rand  der  Thyreoidea 
als  „unteres"  Epithelkörperchen  III  kaudalwärts  (unter)  das  in  der  Mitte 
der  Schilddrüsenhinterfläche  verbleibende  „obere"  Epithelkörperchen  IV 
zu  liegen.  Diese  Lageveränderung  ist  schon  bei  menschlichen  Embryonen 
von  16  mm  Länge  eingetreten  (Tourneux  und  Verdun). 

Da  sich  die  3.  Schlundtasche  in  toto  vom  Schlundrohr  abschnürt,  sind 
ihre  Derivate,  Thymus  und  Epithelkörperchen.  in  primärem  Zusammenhang; 
ein  solcher  kann  bestehen  bleiben,  oder  das  Epithelkörperchen  löst  sich  von 
dem  Thymus  ab,  wobei  jedoch  ein  Thymusläppchen  mit  dem  Epithelkörper- 
chen in  Zusammenhang  bleiben  kann,  indem  die  Loslösung  nicht  an  der 
Grenze,  sondern  im  Thymusgewebe  erfolgte  (Maurer).  Bei  den  Säugetieren 
treten  die  Epithelkörperchen  in  besondere  topographische,  jedoch  nicht 
einheitliche  Beziehung  zur  Schilddrüse  (vgl.  das  Kapitel  „Vergleichende 
Anatomie  der  Epithelkörperchen"). 

Die  Betrachtung  der  Histogenese  der  Epithelkörperchen  bietet  keine 
besonderen  Schwierigkeiten.  Die  Anlage  wird  durch  Auswachsen  des  Epi- 
thels in  Form  von  Strängen  und  wohl  auch  durch  Eindringen  des  Binde- 
gewebes zwischen  die  Epithelzellen  zerklüftet  und  vaskularisiert ;  die  Zell- 
grenzen werden  deutlich  [Grosser  (1)].  Das  erste  Auftreten  aktiver  Zellen 
und  der  Beginn  endokriner  Tätigkeit  fällt  nach  Hammar  vielleicht  etwa  in 
das  Entwicklungsstadium  eines  Embryo  von  10  bis  11  mm  Länge.  Die  deut- 
liche Ausbildung  morphologisch  verschiedener  Zellarten  erfolgt  jedoch  erst 
im  postnatalen  Leben;  die  Parathyreoidea  des  Neugeborenen  besteht  aus- 
schheßhch  aus  gleichartigen,  wasserheilen  Zellen  mit  eosinroten  Grenzlinien 
(Getzowa).  Auch  ein  ausgesprochen  lobulärer  Bau  wird  beim  Epithel- 
körperchen des  Neugeborenen  noch  vermißt  (Kürsteiner). 
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III.  Vergleichende  Anatomie  der  Epithelkörperchen. 

Bei  Branchiostoma  und  den  Cyclostomen  wurden  Epithelkörper- 
chen nicht  nachgewiesen. 

Bei  den  Selachiern  finden  sich  in  der  Schilddrüse  kleine  Zellherde, 
bei  denen  es  sich  offenbar  um  Parathyreoideagewebe  handelt  und  die 
somit  den  Epithelkörperchen  IV  der  Säuger  wahrscheinlich  homolog  sind 
(F.  D.  Thompson). 

Unter  den  Teleostiern  wurden  bei  der  als  Leptocephalus  bezeichneten 
Larve  von  Conger  vulgaris1)  Epithelkörperchen  nachgewiesen  (Wiedersheim). 

Bei  den  Amphibien  finden  sich  die  Epithelkörperchen  als  Abkömm- 
linge der  3.  und  4.  Kiementasche  wie  bei  den  Säugern,  und  zwar  treten  sie 
bei  den  Anuren  schon  zur  Larvenzeit,  bei  den  Urodelen  erst  nach  der  Meta- 
morphose auf  [Maurer  (1)].  Es  sind  relativ  große  Gebilde,  die  wie  bei  den 
Säugern  eine  große  Rolle  bei  physiologischen  Prozessen  spielen  [Waggener 
(1)].  Bei  den  Anuren  fehlen  Bindegewebe  und  Blutgefäße  in  den  Epithel- 
körperchen vollkommen;  es  handelt  sich  um  reine  Epithelialorgane,  welche 


1)  Seeaal. 


Vergleichende  Anatomie  der  Epithelkörperchen.  691 


von  einer  dünnen  Bindegewebskapsel,  unter  der  sich  ein  engmaschiges 
Kapillarnetz  befindet,  umschlossen  werden  (Romeis).  Topographische  Be- 
ziehungen zur  Thyreoidea  fehlen  (F.  D.  Thompson);  die  Körperchen  liegen 
in  der  Regel  an  der  lateralen  Konvexität  der  Aortenbogen  oder  sind  zwischen 
diesen  eingelagert  [Maurer  (1)].  Bei  Rana  catesbeiana  finden  sie  sich  am 
häufigsten  entlang  der  Vena  jugularis  externa  und  etwas  nach  hinten  vom 
posterolateralen  Rand  des  ventralen  Kiemenrestes;  sie  können  aber  auch 
gelegentlich  etwas  mehr  kranial  oder  kaudal  von  der  Stelle,  wo  man  sie 
gewöhnlich  findet,  beobachtet  werden  [Waggener  (2)]. 

Bei  den  Reptilien  zeigt  die  Eidechse  je  ein  Epithelkörperchen  aus 
der  3.  und  4.  Schlundtasche,  wobei  das  Epithelkörperchen  IV  meist  früh 
eine  völlige  Rückbildung  erleidet  [Maurer  (2)].  Thyreoidea  und  Para- 
thyreoidea  sind  auch  noch  völlig  getrennt;  letztere  besitzt  oft  deutliche 
Lumina  (F.  D.  Thompson).  Bei  Schlangen  sah  van  Bemmelen  ein  Epithel- 
körperchen aus  der  2.  Schlundspalte  hervorgehen.  Die  Schildkröten 
Chelydra1)  und  Trionyx2)  besitzen  aus  der  3.  und  4.  Schlundtasche  hervor- 
gehende Epithelkörperchen,  welche  dem  Thymus  oder  dem  in  ein  lym- 
phoides  Organ  umgewandelten  ultimobranchialen  Körper  anliegen  oder  in 
diese  Organe  eingeschlossen  sind  (Johnson). 

Auch  die  Epithelkörperchen  der  Vögel  sind  Abkömmlinge  der  3.  und 
4.  Schlundtasche,  welche  nicht  in  nähere  topographische  Beziehung  zur 
Schilddrüse  treten.  Sie  liegen  in  unmittelbarer  Nachbarschaft  der  dem 
chromaffinen  System  zugehörigen  Karotisdrüse ,  ohne  mit  dieser  in  der 
Regel  in  nähere  Beziehung  zu  treten.  Jedoch  besteht  bei  einigen  Vögeln  das 
Ganglion  caroticum  aus  zwei  vollständig  getrennten  Partien,  die  mit  den 
Epithelkörperchen  eng  verbunden  sind.  Diese  Verbindung  ist  bei  Wasser- 
amsel, Fink,  Drossel,  Zeisig  und  Kreuzschnabel  eine  so  innige,  daß  die 
Karotisdrüse  entweder  vollständig  oder  doch  zum  großen  Teil  in  das  Innere 
des  Epithelkörperchens  versenkt  ist  (Kose). 

Bei  den  Säugetieren  zeigen  die  Epithelkörperchen  III  und  IV  ein 
verschiedenes  Verhalten. 

Die  Körperchen  der  3.  Tasche  treten  in  Beziehung  zur  Thymusdrüse 
derart,  daß  sie  jeweils  die  Spitze  der  Thymushörner  einnehmen,  wobei  zu 
beachten  ist,  daß  Ausbildung  und  Lagebeziehung  der  Thymushörner  zur 
Schilddrüse  bei  den  einzelnen  Säugern  bedeutend  variieren  (Groschuff). 
So  finden  sich  beim  Menschen  die  Epithelkörperchen  III  am  unteren  Rande 
der  Schilddrüse,  an  der  Trachea,  dort,  wo  die  Thymushörner  der  Schild- 
drüse am  nächsten  kommen  oder,  nach  ihrer  Rückbildung,  am  nächsten 
kamen.  Entsprechende  Verhältnisse  finden  sich  bei  den  Raubtieren  und 
Nagern  (Groschuff). 

Beim  Kaninchen  setzen  sich  diese  „äußeren"  Epithelkörperchen  III 
in  der  Regel  in  einen  epithelialen  Strang  fort,  der  in  die  epithelialen  Elemente 
des  Thymus  übergeht  und  als  Rest  der  3.  Schlundspalte  aufzufassen  ist 
(Koritschoner). 

Reichen  die  Thymushörner  höher  hinauf,  so  können  die  Epithelkörper- 
chen III  an  der  Karotisteilung  gelegen  sein.  Bei  Echidna  [Maurer  (3)], 
beim  Schaf  (Schaper)  und  bei  Didelphys  azara3)  (Zuckerkandl)  sind 
sie  dort  zu  finden.  Bei  Didelphys  azara  wird  das  Epithelkörperchen  von 
der  Arteria  carotis  interna  durchbohrt.   Auch  bei  Bos  taurus  liegt  das 


1)  Schweifschildkröte,  Nordamerika. 

2)  Lippenschildkröte,  Georgien. 

3)  Ein  in  Paraguay  vorkommendes  Beuteltier  mit  vollkommener  Bruttasche. 
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Epithelkörperchen  III  nahe  der  Karotisteilung  (Anderson),  und  eben- 
falls weist  das  Schwein  weit  kranialwärts  von  der  Schilddrüse  gelegene 
Epithelkörperchen  auf,  da  sich  hier  die  Thymushörner  weit  nach  oben 
erstrecken  [H.  J.Arndt  (2)];  außerdem  sind  sie  beim  Schwein  in  die  seit- 
lichen Thymushörner  eingeschlossen  („intrathymische"  Epithelkörperchen) 
[H.  J.  Arndt  (2)]. 

Die  Körperchen  der  4.  Tasche  werden  bei  einigen  Säugern  völlig  rück- 
gebildet oder  überhaupt  nicht  angelegt;  diese  Tiere  besitzen  also  nur  ein 
Paar  Epithelkörperchen,  das  aus  der  3.  Schlundtasche  stammt.  So  fehlen 
die  Epithelkörperchen  IV  bei  Spitzmaus,  Schwein,  Ratte  (Sobotta).  Ist 
das  Organ  der  4.  Tasche  vorhanden,  tritt  es  in  enge  Beziehung  zur  Schild- 
drüse, in  deren  Gewebe  es  eingeschlossen  sein  kann  („inneres"  Epithel- 
körperchen IV  im  Gegensatz  zum  „äußeren"  Epithelkörperchen  III).  In 
das  Innere  der  Schilddrüse  eingelagert  findet  sich  das  Epithelkörperchen  IV 
konstant  bei  der  Katze  [Kohn  (1)],  Kaninchen  [Kohn  (2)],  Schaf  (Ver- 
meulen)  vielfach  beim  Hund  (Reimers),  beim  Kalb  (Sülzen,  Bartz). 
Dabei  findet  sich  neben  diesem  „inneren"  Epithelkörperchen  bei  der  Katze 
stets  ein  „inneres"  Thymusläppchen  [Kohn1)],  was  beim  Kaninchen  gelegent- 
lich vorkommt  [Kohn  (2)].  Bei  manchen  Tieren  ist  das  Körperchen  nur 
gelegentlich  im  Innern  der  Schilddrüse  zu  finden.  So  sah  Rindone  bei  der 
Fledermaus  (Vesperugo  Kuhli)  die  Parathyreoidea  IV  entweder  der  Schild- 
drüse nur  äußerlich  anliegen  oder  aber  auch  allseitig  von  Thyreoidea- 
gewebe  umschlossen.  In  seltenen  Fällen  ist  auch  beim  Menschen  das  obere 
Epithelkörperchen  IV  in  die  Thyreoidea  versenkt  (vgl.  S.  700). 

Wie  die  Lage  der  Epithelkörperchen  somit  bei  den  einzelnen  Säuge- 
tieren variiert,  ist  auch  ihre  Zahl  vielfach  sehr  verschieden.  Bei  Hund,  Katze, 
Meerschweinchen  und  Igel  findet  sich  in  der  Regel  eine  wechselnde  Zahl 
von  Nebenkörperchen  (akzessorische  Epithelkörperchen)  (J.  Erd- 
heim, de  Winiwarter).  Bei  der  Ratte  lauten  die  Angaben  über  akzessorische 
Epithelkörperchen  verschieden  (vgl.  das  Kapitel  ^akzessorische  Epithel- 
körperchen"). Die  Zahl  der  inneren  Epithelkörperchen  schwankt  beim  Ka- 
ninchen erheblich  (Koritschoner);  auch  die  äußeren  variieren  stark  in  der 
Zahl.  J.  Erdheim  sah  bis  33,  deren  Hauptsitz  der  Thymus  war,  bei  einem 
Kaninchen.  Beim  Hund  fand  de  Winiwarter  (1)  bis  15,  beim  Igel  bis 
27  Nebenkörperchen,  die  —  von  sehr  verschiedener  Größe  —  im  Schild- 
drüsen- und  Thymusgewebe  verstreut  lagen.  Beim  Igel  enthalten  die  Epithel- 
körperchen außerdem  vielfach  isolierte  Thymusknötchen,  die  in  keiner  Ver- 
bindung mit  dem  Hauptthymus  stehen  [de  Winiwarter  (2)].  Große 
Variabilität  in  Lage  und  Zahl  zeigen  die  Epithelkörperchen  auch  bei 
den  Affen  [Forsyth,  H.  J.  Arndt  (1)]. 
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IV.  Völliger  Mangel  der  Epithelkörperchen. 

Völliger  Mangel  der  Epithelkörperchen  ist  ungemein  selten.  Erst  zwei 
sehr  eingehend  von  Rössle  untersuchte  Beobachtungen,  die  1932  mitgeteilt 
wurden,  zeigen,  daß  ein  völliger  Mangel  der  Epithelkörperchen  überhaupt 
vorkommt.  Der  eine  Fall,  welcher  ein  10  Wochen  altes  Mädchen  betraf, 
lehrt,  daß  ein  solcher  Mangel  eine  parathyreoprive  Konstitution  bedingt, 
aber  zunächst  mit  dem  Leben  vereinbar  ist,  während  der  andere  Fall,  ein 
neugeborener  Knabe,  keine  besonderen  Ausfallserscheinungen  bieten  konnte, 
weil  er  infolge  anderer  schwerer  Mißbildungen  lebensunfähig  war.  Da  bei 
diesen  seltenen,  von  Rössle  gesehenen  Vorkommnissen  geradezu  ein  Natur- 
experiment vorliegt,  seien  die  Befunde  Rössles  eingehend  angeführt. 

1.  Fall.  10  Wochen  altes,  52,5  cm  langes  Mädchen,  das  von  der  6.  Lebens- 
woche ab  an  Krämpfen  litt.  Die  klinische  Diagnose  lautete  auf  Spasmo- 
philie. 

Die  Sektion  (No.  524/24  Basel)  ergab  neben  Darmkatarrh  und  Bronchio- 
litis eine  Hypoplasie  des  Brustteils  der  Thymusdrüse,  von  der  im  oberen 
Mediastinum  nur  zwei  kleine  Anteile  vorhanden  waren,  die  wohl  als  Aus- 
läufer der  bilateral  imDescensus  gehemmten  Thymusdrüse  aufzufassen  waren; 
dafür  fanden  sich  links  zwei  Halsthymusdrüsen.  Weiterhin  bestand  Mangel 
des  Isthmus  der  Schilddrüse,  Spaltung  des  Zäpfchens,  starke  Kerbung  der 
Milz;  ferner  fand  sich  eine  Nebenmilz,  ein  akzessorisches  Pankreas  im  Dünn- 
darm und  ein  Nabelbruch. 

Schnittserien  der  gesamten  Halsregion  ließen  Epithelkörperchengewebe 
überall  vermissen. 

Die  Beobachtung  lehrt,  daß  auch  für  die  kindliche  Tetanie  die  Epithel- 
körperchen offenbar  eine  zentrale  Stellung  einnehmen  (Rössle).  Es  ist 
weiter  darauf  hinzuweisen,  daß  eine  Kombination  des  Mangels  der  Epithel- 
körperchen mit  Thymusmißbildung  und  Isthmusmangel  der  Schilddrüse 
vorliegt,  was  wahrscheinlich  macht,  daß  die  Entwicklungsstörung  das  An- 
lagematerial der  branchiogenen  Organe  der  3.  und  4.  Schlundtasche  gemein- 
sam betroffen  hatte  und  sich  auch  an  der  Bildung  der  Thyreoidea  auswirkte. 

2.  Fall.  9  Stunden  nach  der  Geburt  verstorbener,  schwer  mißbildeter, 
43,5  cm  langer  Knabe. 

Die  Sektion  (No.  41/26  Basel)  ergab  Akranie,  Anenzephalie,  teilweise 
Mangel  der  Schädelbasis  und  des  Gesichtsskeletts,  Mangel  des  rechten 
Auges,  Umklappung  der  Gaumenplatte  nach  rechts,  Fehlen  des  mittleren 
Oberkiefers,  Mißbildungen  der  Haut  im  Bereich  der  Kiemengangsregion. 
Ferner  fand  sich  Defekt  des  rechten  Schilddrüsenlappens,  eine  überzählige 
Thymusdrüse  im  Bereich  desselben,  Hyperplasie  der  übrigen  Thymusdrüse, 
Hypoplasie  beider  Nebennieren  und  Hoden. 

Die  Untersuchung  der  gesamten  Halsregion  in  Schnittserien  ließ  auch 
in  diesem  Fall  auf  beiden  Seiten  nirgendwo  Epithelkörperchengewebe  er- 
kennen. Auf  der  linken  Seite  fand  sich  dagegen  ein  Rest  von  Halsthymus 
an  der  medialen  Seite  der  unteren  Schilddrüsenhälfte,  zum  Teil  mit  deren 
Gewebe  vermengt;  auf  der  rechten  Seite  wurde  ein  eigenartiger,  mit  ver- 
sprengten Knorpelkeimen  und  rudimentären  Schleimdrüsen  umgebener 
Gang  gesehen,  der  neben  der  oberen  Luftröhre  gelegen  war,  eine  Auskleidung 
mit  verschiedenartigem,  zum  Teil  flimmerndem  Epithel  aufwies  und  nach 
einem  Verlauf  von  höchstens  1,5  cm  Länge  in  einigen  kleinen,  cystischen 
Sprossen  endigte.  Dieser  Gang,  weder  mit  einem  Thymus-  noch  mit  einem 
Epithelkörperchenkeim  behaftet,  dürfte  nach  Rössle  als  die  Anlage  einer 
branchiogenen  Cyste  aufzufassen  sein. 
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In  diesem  Fall  konnte  der  Epithelkörperchenmangel  keine  klinischen 
Ausfallserscheinungen  zeitigen,  da,  wie  Rössle  hervorhebt,  die  gleich- 
zeitigen schweren  Mißbildungen  des  Schädels  Lebensunfähigkeit  bedingten. 

Auch  diese  Beobachtung  von  völligem  Epithelkörperchenmangel  ging 
mit  Entwicklungsstörungen  der  Thymusdrüse,  der  Schilddrüse  und  weiterhin 
mit  Mißbildung  der  Branchialregion  der  Haut  einher;  zudem  war  er  mit 
der  Anlage  einer  branchiogenen  Cyste  kombiniert.  Es  handelt  sich  um  sehr 
schwere  Entwicklungsstörungen,  die  nicht  nur  das  Gebiet  der  Schlund- 
taschen betroffen  haben. 

Ueber  den  Werdegang  des  völligen  Epithelkörperchenmangels  wissen 
wir  nichts.  Das  Studium  der  Gefäßverhältnisse,  welches  ja  bei  Mangel 
eines  Organs  Aufschluß  darüber  geben  könnte,  ob  eine  Agenesie  oder  eine 
Rückbildung  vorliegt,  kann  hier  wohl  kaum  herangezogen  werden,  da  die 
Epithelkörperchen  aus  kleinen  Aesten  der  in  ihrer  Anlage  recht  variabelen 
Arteria  thyreoidea  inferior  mitversorgt  werden,  die  ja  bei  Anlage  der  Schild- 
drüse natürlich  vorhanden  ist. 


Schrifttum  zu:  IV.  Völliger  Mangel  der  Epithelkörperchen. 

Rössle,  Jt.,  Ueber  gleichzeitige  Mißbildungen  der  branchiogenen  Organe  und  über  angeborenen 
Mangel  der  Epithelkörperchen.    Virch.  Arch.  283,  1932,  S.  41. 


V.  Teilweiser  Mangel  der  Epithelkörperchen. 

Fehlen  einzelner  Epithelkörperchen  kommt  vor;  doch  wird  es  sich  bei 
den  meisten  Mitteilungen  solcher  Vorkommnisse  nur  um  ungewöhnliche 
Lage  bzw.  um  ein  Mchtfinden  einzelner  Epithelkörperchen  gehandelt  haben 
(Herxheimer).  In  diesem  Sinne  sind  die  Angaben  Rogers  und  Fergusons, 
die  in  54  Fällen  12mal  keine  und  in  20  Fällen  nur  je  2  Epithelkörperchen 
vorgefunden  haben  wollen,  sowie  die  Befunde  Rulisons,  der  unter  10  Fällen 
nur  einmal  alle  4  Epithelkörperchen  nachweisen  konnte,  zu  bewerten  (Herx- 
heimer). Es  ist  im  Gegenteil  anzunehmen,  daß  das  Fehlen  einzelner  Epithel- 
körperchen viel  seltener  ist  als  das  Vorkommen  überzähliger.  Es  sei  jedoch 
darauf  hingewiesen,  daß  sich  bei  einigen  Tieren  (Eidechse,  Spitzmaus, 
Schwein,  Ratte)  nur  2  Epithelkörperchen  vorfinden,  da  frühzeitige  Rück- 
bildung oder  mangelnde  Anlage  des  Epithelkörperchen  IV  hier  die  Regel  ist. 

Bei  dem  Vorhandensein  von  weniger  als  4  Epithelkörperchen  ist  auch 
zu  bedenken,  daß  2  Epithelkörperchen  zusammengewachsen  sein  können, 
wobei  ein  solches  Doppelepithelkörperehen  makroskopisch  als  einheitliches 
Gebilde  imponiert,  wie  es  J.  Erdheim  (2)  und  Yanase  sahen.  Erst  histo- 
logisch erkennt  man  dann,  daß  es  sich  um  ein  Doppelgebilde  handelt,  indem 
das  Ganze  durch  ein  dünnes,  bindegewebiges  Septum  in  2  Teile  getrennt  ist. 
Beide  Teile  liegen  aber  so  eng  aneinander  und  sind  in  ihrer  Form  so  anein- 
ander gepreßt,  daß  sie  dem  unbewaffneten  Auge  alsein  Epithelkörperchen 
erscheinen  (Yanase).  Anderseits  können  die  Epithelkörperchen  derselben 
Seite  durch  einen  Parenchymfaden  verbunden  sein,  so  daß  eine  sogenannte 
„Hantelform"  entsteht.  Gelegentlich  finden  sich  auch  auf  einer  Seite  drei  Epi- 
thelkörperchen, auf  der  anderen  Seite  nur  eins. 

Eine  Beobachtung  des  Mangels  von  3  Epithelkörperchen  mit  Hypo- 
plasie des  vierten,  die  durch  die  Untersuchung  der  Halsorgane  in  Serien- 
schnitten sichergestellt  und  einwandfrei  ist,  machten  Böttiger  und  Wern- 
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stedt.  Es  handelte  sich  um  ein  4  Monate  altes,  4560  g  schweres,  59  cm 
langes  Mädchen  (Geburtsgewicht  2%  kg),  welches  fast  durchweg  an  der 
Brust  genährt  wurde,  klinisch  eine  manifeste  Spasmophilie  aufwies  und  in 
einem  Anfall  von  Glottiskrampf  starb.  Bei  der  genau  durchgeführten  aut- 
optischen und  mikroskopischen  Untersuchung  fand  sich  nur  im  hinteren  und 
unteren  Teil  des  rechten  Schilddrüsenlappens,  innerhalb  der  Schilddrüsen- 
kapsel und  von  Schilddrüsengewebe  umschlossen  ein  0,8:0,55:0,8  mm 
großes,  also  hypoplastisches  Epithelkörperchen,  dessen  histologische  Be- 
schaffenheit keine  Abweichung  von  der  Norm  aufwies.  Gleichzeitig  fehlte 
die  Thymusdrüse  an  normaler  Stelle;  dafür  fanden  sich  rechts  am  Halse 
etwa  in  der  Höhe  des  Unterlappens  der  Schilddrüse  4  kleine,  durch  lockeres 
Bindegewebe  getrennte,  normal  gebaute  Thymusläppchen,  die  zusammen 
nur  den  Bruchteil  eines  Grammes  wogen.  Dieser  Fall  spricht  sehr,  wie  auch 
Rössle  (1)  hervorhebt,  für  die  parathyreogene  Genese  der  Säuglingstetanie 
(vgl.  auch  die  Beobachtungen  von  Rössle  (1),  bei  denen  ein  völliger  Mangel 
der  Epithelkörperchen  festgestellt  wurde  (S.  694). 

Bei  völligem  oder  halbseitigem  Schilddrüsenmangel  sind  die  Epithel- 
körperchen in  der  Regel  unverändert  gefunden  worden,  was  für  ihre  selb- 
ständige, von  der  Schilddrüsenanlage  unabhängige  Entwicklung  spricht. 
J.  Erdheim  fand  sogar  dabei  akzessorische  Epithelkörperchen.  Selbstver- 
ständlich ist  das  Fehlen  einzelner  Epithelkörperchen  auch  in  diesen  Fällen 
nur  dann  wirklich  bewiesen,  wenn  eine  Untersuchung  der  Halsorgane  in 
Serienschnitten  durchgeführt  wurde.  So  fand  Rössle  (2)  bei  einer  28jährigen 
Zwergin  mit  totaler  Thyreoaplasie  nur  ein  hypoplastisches  Epithelkörperchen 
und  Wegelin  vermißte  bei  einem  20  Tage  alten,  49  cm  langen  Mädchen  mit 
totaler  Thyreoaplasie  die  beiden  unteren  Epithelkörperchen. 

Livini  fand  bei  einer  70jährigen  Frau  nur  links  ein  Epithelkörperchen; 
gleichzeitig  bestand  ein  Mangel  des  rechten  Schilddrüsenlappens.  Klinische 
Ausfallsserscheinungen  wurde  nicht  festgestellt.  Herxheimer  hegt  mit  Recht 
gegen  die  Richtigkeit  dieses  Befundes  Bedenken. 


Schrifttum  zu:  V.  Teilweiser  Mangel  der  Epithelkörperchen. 

Böttiger,  E.  und  Warnstedt,  W.,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  spasmophüen  Diathese. 
IV.  Mitteilung.  Tödlich  verlaufender  Fall  von  Spasmophilie  hei  einem  Brustkinde  mit  Ano- 
malien des  Thymus  und  der  Parathyreoideae.  Acta  paediatrica  (Uppsala ) .  VI,  1927,  S.  373. 

Erdheim,  J.  (1),  1.  Ueber  Schilddrüsenaplasie.  2.  Geschwülste  des  Ductushtyreoglossus. 
3.  Ueber  einige  menschliche  Kiemenderivate.  Beitr.  path.  Anat.  35,  1904,  S.  366. 

—  (2),  Ueber  Epithelkörperchenbefunde  bei  Osteomalacie.   Sitzungsber.  d.  Akad.  Wien, 

Mathemat.-naturwissenschaftl.  Klasse  116,  Abt.  3,  1900,  S.  311. 

Herxheimer,  G.,  Die  Epithelkörperchen.  In  Handb.  d.  speziell,  path.  Anatomie  u.  Histo- 
logie, kerausgegeb.  v.  Henke- Lubar sch ,  Bd.  VIII  1926,  S.  548. 

Livini,  Sopra  un  caso  di  notevole  riduzione  delV  apparecch.  tiro-paratir.  in  una  donna. 
Lo  Sperimentale  58,  1904,  p.  159. 

Rogers  and  Ferguson,  The  anatomy  of  the  parathyroid  glands.  Americ.  Journ.  of  the 
med.  Sciences  131,  1906,  p.  811. 

Rössle,  R.  (1),  Ueber  gleichzeitige  Mißbildungen  der  branchiogenen  Organe  und  über  an- 
geborenen Mangel  der  Epithelkörperchen.  Virch.  Arch.283,  1932,  S.  41.  (Rössle  über 
den  Fall  Böttiger -VI  ernstedt,  S.  54f.). 

—  (2),  Ueber  Myxödem  bei  totaler  Thyreoaplasie.  Korrespondenzbl.  d.  allgem.  ärztl.  Vereins 

von  Thüringen  1920.  S.  21.  Sitzung  der  Med.  Ges.  Jena  von  4.  II.  1920.  (Vgl.  auch 

Münch,  med.  Wochenschr.  1920,  S.  735.) 
Rulison,  A  study  of  the  parathyroid  glands  in  man.  Anat.  Record.,  3,  1909,  p.  297. 
Wegelin,  C,  Schilddrüse  in:  Handb.  d.  spez.  path.  Anat.  und  Histologie,  herausgegeb.  v. 

H enke-Lubar sch,  BdVIII,  1926,  S.  1  (Epithelkörperchen  bei  totaler  Thyreoaplasie 

S.  77). 
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VI.  Hypoplasie  der  Epithelkörperchen. 

Wenn  auch  die  Größe  der  Epithelkörperchen  mit  dem  Lebensalter 
wechselt  und  außerdem  individuellen  Schwankungen  unterworfen  ist,  so 
hegen  doch  einige  Beobachtungen  abnormer  Kleinheit  vor,  die  im  Sinne 
einer  Hypoplasie  gedeutet  werden  können. 

Der  Längsdurchmesser  schwankt  beim  Erwachsenen  zwischen  3 — 16  mm  (Sand- 
ström, v.  Ebener  u.  a.);  nach  v.  Verebely  sind  2 — 19  mm  die  äußersten  Grenzwerte 
für  die  Länge;  das  Durchschnittsmaß  beträgt  nach  J.  Erdheim  8  mm. 

Der  Breitendurchmesser  wird  von  v.  Verebely  mit  2 — 9  mm  angegeben;  im 
Mittel  beträgt  er  nach  J.  Erdheim  5  mm. 

Für  die  Dicke  fand  v.  Verebely  die  Grenzwerte  1 — 4  mm. 

Man  sieht,  welchen  Schwankungen  schon  normalerweise  die  Größe  der  Epithel- 
körperchen unterworfen  ist.  Die  unteren  Epithelkörperchen  pflegen  umfangreicher  zu 
sein  als  die  oberen  (Danisch). 

Im  Senium  werden  die  Epithelkörperchen  kleiner.    So  fand  Danisch  als 
Mittelwert  der  unteren  Epithelkörperchen: 


Länge 
mm 

Breite 
mm 

Dicke 
mm 

im  Alter  von  60 — 70  Jahren 

„  71—80     „  ... 
,,      „      ,,   81  Jahren  und  darüber  . 

8 

7,9 
7,9 

3,9 

4 

3,5 

2 

2,5 
2,5 

Die  "Werte  der  oberen  Epithelkörperchen  verhielten  sich  folgendermaßen: 

Länge 
mm 

Breite 
mm 

Dicke 
mm 

Im  Alter  von  60 — 70  Jahren  . 

„  71—80     „  ... 
„      „      „   81  Jahren  und  darüber  . 

5,4 
5,5 
5,5 

3 

2,5 
3 

2 
2 
2 

Ueber  die  Verhältnisse  bei  Kindern  gab  Yanase  folgende  Werte  in  mm  an : 


Alter 

obere  Epithelkörperchen 

untere  Epithelkörperchen 

Länge 

Breite 

Dicke 

Länge 

Breite 

Dicke 

1  Tag  bis  12  Tage 

2,9 

1,95 

1,25 

3,0 

2,4 

1,45 

1.  Lebensjahr 

3,96 

2,8 

1,81 

4,7 

3,3 

2,15 

2.  Lebensjahr 

4,69 

3,06 

2,12 

5,15 

3.7 

2,62 

3.  Lebensjahr 

4,95 

3,38 

2,29 

5,45 

3,91 

2.67 

6. — 14.  Lebensjahr 

6,38 

3,45 

2,34 

7,0 

4,55 

2,75 

Das  Gewicht  der  Epithelkörperchen  beträgt  beim  Erwachsenen  nach  Biedl  0,02 
bis  0,04  g;  nach  Danisch  steigt  das  Gewicht  des  oberen  Epithelkörperchens  vom  1.  bis 
zum  5.  Dezennium  von  0,018  auf  0,031  g,  um  dann  wieder  abzusinken,  während  das  Gewicht 
des  unteren  Epithelkörperchens  im  gleichen  Zeitraum  von  0,02  auf  0,04  g  steigt,  um  dann 
ebenfalls  abzusinken.  Bei  Tieren  wurden  Unterschiede  im  Gewicht  der  Epithelkörperchen 
je  nach  Geschlecht  festgestellt.  So  fanden  Juhn  und  Mitchell  die  Epithelkörperchen  des 
Hahnes  leichter  als  die  der  Hennen  und  der  Kapaune. 

Die  Beobachtungen,  die  als  Hypoplasie  der  Epithelkörperchen  ge- 
deutet werden  können,  sind  spärlich.  Hypoplasie  des  linken  unteren  Epithel- 
körperchen sah  Askanazy  bei  einem  jungen  Manne ;  in  dem  gleichen  Fall  fand 
sich  akzessorisches  Epithelkörperchengewebe  im  Nervus  phrenicus.  Rössle 
fand  bei  einer  28jährigen  Zwergin  mit  totaler  Thyreoaplasie  nur  ein  Epithel- 
körperchen, das  hypoplastisch  war.  Haberfeld  zeigte,  daß  Blutungen  im 
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Epithelkörperchengewebe,  die  wahrscheinlich  zur  Zeit  der  Geburt  eintreten, 
zu  Wachstumsstörungen  und  „einer  Art  erworbener  Hypoplasie"  der  Epithel- 
körperchen  führen  können.  Tetanie  kann  die  Folge  sein.  Jedoch  kann  auch 
ohne  Blutungen  oder  ohne  Reste  derselben  eine  abnorme  Kleinheit  der  Epi- 
thelkörperchen  mit  Tetanie  zur  Beobachtung  kommen.  So  sah  Haberfeld 
(Fall  6)  bei  einem  8  Monate  alten  Knaben  mit  leichter  Tetanie  eine  besondere 
Kleinheit  der  Epithelkörperchen,  welche  (es  wurden  nur  3  aufgefunden)  in 
ihren  Maßen  etwa  die  Hälfte  der  von  Yanase  aufgestellten  Normalmaße 
des  entsprechenden  Alters  ausmachten.  Das  Bindegewebsstroma  dieser 
Epithelkörperchen  war  vermehrt  und  die  Drüsenzellen  entsprachen  fast 
durchweg  dem  Typ  der  rosaroten  Zellen.  Auch  gegen  die  Peripherie  zu,  in 
der  gewöhnlich  nur  die  wasserhellen  Zellen  enthalten  sind,  veränderte  sich 
das  Zellbild  nicht.  Die  Gefäße  der  Epithelkörperchen  waren  stark  gefüllt. 
Somit  kann  dieser  Fall  Haberfelds  zwanglos  als  echte,  primäre,  kongenitale 
Hypoplasie  mit  Aenderung  in  der  geweblichen  Zusammensetzung  auf- 
gefaßt werden. 

Abnorme  Kleinheit  der  Beischilddrüsen  beobachtete  weiterhin 
Pepere  bei  einem  interessanten  Fall  von  Tetanie  eines  26jährigen 
Mannes.  Die  unteren  Epithelkörperchen  fanden  sich  nicht  an  gewohnter 
Stelle,  dagegen  waren  am  Ort  der  oberen  beiderseits  je  zwei  festzustellen.  Sie 
enthielten  kleine  Cysten  und  waren  überdies  in  bis  erbsengroße  Cysten- 
massen eingebettet.  Letztere  erwiesen  sich  als  verschlossene  und  erweiterte 
Speicheldrüsengänge;  die  zugehörigen  Speicheldrüsen  fanden  sich  zum  Teil 
unmittelbar  in  der  Wand  dieser  Cysten.  Daneben  waren  auch  zusammen- 
gedrückte Thymuskörperchen  festzustellen.  Die  ganze  Beobachtung  kann 
mit  Pepere  als  eine  Entwicklungsstörung  der  Abkömmlinge  der  4.  Schlund- 
tasche gedeutet  werden,  die  abnormerweise  auch  Speicheldrüsen  aus  sich 
hervorgehen  ließ,  wobei  die  Epithelkörperchen  der  3.  Schlundtasche  fehlten. 
Die  vorhandenen  Epithelkörperchen  waren  auf  ganz  geringfügige  Drüsen- 
elemente reduziert;  es  mag  sein,  daß  hier  in  erster  Linie  Druckatrophie 
durch  die  unmittelbar  benachbarten  oder  im  Parenchym  gelegenen  Cysten 
und  das  außerdem  reichlich  entwickelte  Fettgewebe  vorgelegen  habe;  indes 
läßt  sich  nicht  von  der  Hand  weisen,  daß  daneben  auch  eine  echte  Hypo- 
plasie des  Epithelkörperchenparenchyms  bestanden  haben  mag.  Die  Te- 
tanie trat  bei  dem  26jährigen  Manne  nach  einer  starken  physischen  An- 
strengung und  Erkältung  auf,  wodurch  die  wohl  schon  seit  Jahren  be- 
stehende latente  Epithelkörpercheninsuffizienz  manifest  wurde. 

Als  eine  mangelhafte  Differenzierung  der  Anlage  der  oberen  Epithel- 
körperchen möchte  v.  Verebely  eine  Beobachtung  deuten.  Die  oberen 
Epithelkörperchen  zeigten  teilweise  eine  eigenartige  Anordnung  der  Epithel- 
zellen, die  sich  in  Form  von  Zylinderzellbalken  darboten,  welche  eine  aus- 
gesprochene Neigung  zur  Pallisadenanordnung  aufwiesen.  Anderseits  um- 
schlossen jene  Zellen  runde  oder  unregelmäßig  gebuchtete  Hohlräume, 
welche  hyaline  Tropfen  oder  eine  feingranulierte  Masse,  vielfach  auch  rote 
Blutkörperchen  und  pigmentbeladene  Leukozyten  enthielten.  Auch  sonst 
war  Ablagerung  von  Eisenpigment  in  dem  rechten  oberen  Epithelkörperchen 
wahrzunehmen.  Oberhalb  von  diesem  lag  eine  2  cm  lange  und  5  mm  breite 
unilokuläre  Cyste,  die  keine  unmittelbare  Verbindung  mit  dem  Epithel- 
körperchen hatte  und  von  v.  Verebely  als  postbranchiale  Cyste  aufgefaßt 
wurde.  Das  Vorhandensein  dieser  Cyste  veranlagte  v.  Verebely,  das 
ganze  Vorkommnis  einheitlich  als  eine  Entwicklungsstörung  im  Sinne  einer 
mangelhaften  Differenzierung  der  primären  Anlage  der  oberen  Epithel- 
körperchen aufzufassen.  Herxheimer  wendet  dagegen  mit  Recht  ein,  daß 
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für  die  beschriebenen  Veränderungen  in  den  Epithelkörperchen  wahr- 
scheinlicher Blutungen  verantwortlich  zu  machen  sind,  zumal  da  Blut  in 
den  Hohlräumen  und  Blutpigment  im  Gewebe  vorhanden  war. 

Ueber  experimentelle  „congenital  parathyroid  disease"  berichtete  McCarisson, 
der  an  jungen  Ratten,  deren  Eltern  durch  Verfütterung  von  Fäzes  oder  von  Bakterien- 
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Kropfentwicklung  und  Epithelkörperchenveränderungen  beobachtet  haben  will.  Die  Epithel- 
körperchenveränderungen, die  sich  in  32  %  der  Fälle  fanden  und  nach  McCarisson 
toxisch  bedingt  sein  sollen,  bestanden  in  Blutüberfüllung,  Blutungen  mit  Parenchym- 
zerstörung  und  Bindegewebsvermehrung.  Eine  Nachprüfung  oder  Bestätigung  dieser  frag- 
lichen Ergebnisse  sind  im  Schrifttum  nicht  aufzufinden  (vgl.  Herxheimer). 


Schrifttum  zu:  VI.  Hypoplasie  der  Epithelkörperchen. 

Askanazy,  M.,  Ein  Epithelkörperchen  im  Nervus  phrenicus.  Zentralbl.  f.  allgem.  Path. 

und  path.  Anat.  22,  1911,  S.  1034. 
Biedl,  Innere  Sekretion  3,  1916. 

v.  Ebner,  V.,  A  Koellikers  Handb.  d.  Gewebelehre  3,  1902,  S.  325. 

Erdheim,  J.,  Beiträge  zur  Kenntnis  der  branchiogenen  Organe  des  Menschen.  Wien.  Min. 

Wochenschr.,  1901,  S.  974. 
Dänisch,  F.,  Die  menschlichen  Epithelkörperchen  im  Senium.  Frankf.  Zeitschr.  f.  Path. 

30,  1924,  S.  443,  und  ebenda  32,  1925,  S.  188. 
Haberfeld,  W.,  Die  Epithelkörperchen  bei  Tetanie  und  bei  einigen  anderen  Erkrankungen. 

Virch.  Arch.  203,  1911,  S.  282. 
Herxheimer,  G.,  Die  Epithelkörperchen.  In:  Handb.  der  spez.  path.  Anatomie  und  Histologie, 

hrsg.  v.  Henke-Lubarsch  VIII,  1926,  S.  548. 
Juhn,  Mary  and  Mitchell,  James  B.  jr.,  On  endocrine  weights  in  Brown  Leghorns. 

Americ.  Journ.  of  Physiol.  88,  1929,  p.  177. 
McCarrison,  Rob.,  Etiology  of  endemic  cretinisme,  congenital  goitre,  and  congenital 

parathyroid  disease:  abstract  of  experimental  researches.  Lancet  1914,  Vol.  I,  p.  817. 
Pepere,  A.,  Insuffizienza  paratiroidea  acuta  mortale  nelVuomo  dcterminata  da  un  raro  vizio 

die  sviluppo  del  sistema  tiro-paratiroideo-timico.  Pathologica  1,  1908,  No.  5,  p.  104. 
Rössle,  B.,  Ueber  Myxödem  bei  totaler  Thyreoplasio.  Korrespondenzbl.  d.  allgem.  ärztl. 

Vereins  von  Thüringen  1920,  S.  21.  Sitz,  der  Med.  Ges.  Jena  v.  4.  II.  1920.  (Vgl.  auch 

Münch,  med.  Wochenschr.  1920,  S.  735). 
Sandström,  J.,  Om  en  my  körtel  hos  menniskan  och  ätskilliga  däggdjur.  Upsala.  Läkare- 

förenings  Förhandlingar  15,  1880,  S.  441. 
v.  Verebely,  T.,  Beiträge  zur  Pathologie  der  branchialen  Epithelkörperchen.  Virch.  Arch. 

187,  1907,  S.  80. 

Yanase,  J.,  Ueber  Epithelkörperchenbefunde  bei  galvanischer  Uebererregbarkeit  der  Kinder. 
Jahrb.  f.  Kinderheilkunde  67,  1908  (der  3.  Folge  17.  Bd.)  Erg.-H.  S.  57. 


VII.  Verlagerung  von  Epithelkörperchen. 

Die  normale  Lage  der  Epithelkörperchen  ist  beim  Kinde  die  gleiche 
wie  beim  Erwachsenen  (Yanase).  Sämtliche  Epithelkörperchen  liegen  regel- 
rechterweise vor  der  Fascia  praevertebralis,  aber  außerhalb  der  Capsula 
interna  der  Schilddrüse,  in  dem  Spaltraum,  der  sich  zwischen  der  eigentlichen 
Drüsenkapsel  und  der  derben  Capsula  externa,  welche  die  Fixation  der  Schild- 
drüse bewirkt,  vorfindet.  Dabei  sind  die  Epithelkörperchen  in  der  Regel 
mit  der  Capsula  externa  innig  verbunden  (Corning). 

Das  obere  Epithelkörperchen  IV  liegt  nach  v.  Verebely  an  der 
hinteren  medianen  Kante  des  Schilddrüsenseitenlappens,  und  zwar  an  dessen 
obeiem  zweiten  Drittel  hinter  der  Arteria  thyreoidea  inferior  und  dem 
Nervus  recurrens.  Normale  Höhe  der  Schilddrüse  angenommen,  liegt  es  mit 
dem  Ringknorpel  in  einer  Frontalebene,  und  zwar  entweder  am  Stamme  der 
genannten  Arterie  oder  gerade  an  ihrer  Verästelung,  eventuell  hinter  dem 
aufsteigenden  Ast.  Es  kann  isoliert  von  der  Arterie  liegen,  sich  aber  auch 
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fest  an  dieselbe  anlehnen  (24  %  der  Fälle)  oder  sie  sogar  umfassen  (4  %  der 
Fälle)  (v.  Verebely).  Die  Entfernung  von  der  Hinterfläche  der  Schild- 
drüse beträgt  meistens  2 — 3  mm. 

Für  die  Lage  des  unteren  Epithelkörperchens  III  ist  die  Be- 
ziehung derselben  zur  Thymusspitze  (Kürsteiner,  Groschuff)  und  die 
Lage  des  unteren  Schilddrüsenpols  (v.  Verebely)  bestimmend,  v.  Vere- 
bely konnte  in  76%  der  Fälle  eine  Beziehung  zum  Thymus  entweder  in 
Form  einer  direkten  Einlagerung  oder  im  Sinne  eines  fibrösen  Zusammen- 
hanges nachweisen,  wenn  der  lipomatöse  Lappen  der  atrophischen  Thymus- 
drüse mitberücksichtigt  wurde. 

Abweichungen  von  dieser  normalen  Lagerung  der  Epithel- 
körperchen  sind  nicht  selten.  Man  wird  aber,  wenn  man  Epithelkörperchen- 
gebilde andernorts  vorfindet,  stets  daran  denken  müssen,  daß  akzessorische 
Beischilddrüsen  vorhegen  können,  und  darf  von  einer  Verlagerung  demnach 
nur  dann  sprechen,  wenn  ein  bzw.  mehrere  Epithelkörperchen  an  normaler 
Stelle  fehlen. 

Selten  finden  sich  Epithelkörperchen  außerhalb  der  Capsula  externa 
der  Schilddrüse  (Agejenko).  Gelegentlich  findet  sich  ein  Epithelkörperchen 
auch  am  lateralen  Rande  der  Schilddrüse  oder  sogar  auf  ihrer  ventralen 
Seite  (Millzner). 

Beim  Menschen  zeigen  die  oberen  Epithelkörperchen  seltener  Lage- 
abweichungen als  die  unteren  (Welsh,  Noodt). 

Die  häufigste  Variation  des  oberen  Epithelkörperchens  IV  besteht 
darin,  daß  es  bis  an  den  oberen  Schilddrüsenpol  hinaufrückt  (Yanase). 
Ist  ein  Lobus  pyramidalis  der  Schilddrüse  vorhanden,  kann  ein  oberes 
Epithelkörperchen  an  dessen  Spitze  gelegen  sein.  Die  Verschiebung  des 
linken  oberen  Epithelkörperchens  nach  oben  ist  häufiger  als  die  des 
rechten  (Herxheimer).  Weiterhin  kann  das  obere  Epithelkörperchen 
nach  unten  verlagert  sein  und  in  die  Nähe  des  unteren  rücken.  Gelegent- 
lich kann  das  obere  Epithelkörperchen  mit  der  inneren  Kapsel  der  Schild- 
drüse verschmelzen,  so  daß  es  in  eine  kleine  Einbuchtung  der  Thyreoidea 
zu  liegen  kommt  (Kohn,  v.  Verebely),  ferner  kann  es  unter  der  inneren 
Kapsel  liegen  ohne  ganz  von  Schilddrüsenparenchym  umschlossen  zu  sein 
(Petersen,  Agejenko);  schließlich  findet  es  sich  seltener  in  der  Schild- 
drüse selbst,  allseitig  von  ihrem  Parenchym  umschlossen.  Seltener  ist 
solches  intrathyreoideal  gelegene  Epithelkörperchengewebe  in  Form  eines 
in  sich  abgeschlossenen  Gebildes  zu  finden;  häufiger  sieht  man  es  in 
Form  versprengter  Zellhaufen.  Die  intrathyreoideale  Lage  des  oberen 
Epithelkörperchens  ist  bei  einigen  Tieren  die  Regel,  wie  in  dem  Kapitel 
über  vergleichende  Anatomie  ausgeführt  wurde.  Während  Kohn  und 
Benjamins  beim  Menschen  solche  inneren  Epithelkörperchen  nicht  auf- 
finden konnten,  wurden  sie  von  Tourneux  und  Verdun,  Sohaper, 
Schreiber,  L.  R.  Müller,  Petersen,  Getzowa  und  Erdheim  (2)  ge- 
sehen. Sie  waren  in  je  einem  Fall  von  Petersen  und  Getzowa  von 
einem  Thymusläppchen  begleitet,  ferner  sahen  Petersen  und  v.  Vere- 
bely neben  einem  solchen  inneren  Epithelkörperchen  auch  lymphatisches 
Gewebe.  Die  häufigeren  versprengten  parathyreoidealen  Zellhaufen  sah 
Getzowa  in  atrophischen  Kretinenschilddrüsen,  Michaud  in  6  Schild- 
drüsen jugendlicher  Individuen,  die  außer  kleinen  beginnenden  Adenom- 
knötchen keine  Besonderheiten  aufwiesen.  Käppis  fand  mitten  in  einer 
Basedow-Struma  einen  Haufen  Epithelkörperchengewebe. 

Diese  intrathyreoidealen  Zellhaufen  möchte  Getzowa  bei  Fehlen  des 
oberen  Epithelkörperchens  IV  von  jenem  Körperchen  ableiten;  ist  dagegen 
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das  Epithelkörperchen  IV  an  normaler  Stelle  vorhanden,  so  nimmt 
Getzowa  an,  daß  sich  die  Zellhaufen  von  einem  selbständigen  dritten 
Epithelkörperchen  der  rudimentären  5.  Kiementasche  herleiten.  Indes  fehlen 
bisher  sichere  embryologische  Daten  dafür,  daß  jene  5.  Kiementasche  tat- 
sächlich Epithelkörperchengewebe  zu  bilden  vermag  (Grosser). 

Von  einem  solchen  ., inneren"  Epithelkörperchen  können  gelegentlich 
Geschwülste  ausgehen.  Benjamins  sah  im  rechten  Lappen  der  Schilddrüse 
eines  57  jährigen  Mannes  einen  fast  kindskopfgroßen,  soliden,  derben,  von 
einer  Bindegewebskapsel  umschlossenen  Tumor,  der  sich  enukleieren  ließ. 
Er  bestand  aus  einer  Epithelmasse,  die  durch  ein  Bindegewebsnetz  in  zahl- 
reiche Zellnester  geteilt  war.  Da  jedes  dieser  Zellnester  auf  der  Schnitt- 
fläche Bindegewebsinseln  aufwies,  die  auf  anderen  Schnitten  mit  den  Septen 
zusammenhingen,  mußte  dem  Tumor  ein  papillärer  Bau  zugesprochen 
werden.  Die  epithelialen  Zellen,  im  ganzen  etwas  größer  als  die  der. Epithel- 
körperchen, hatten  eine  große  Aehnlichkeit  mit  denen  der  Parathyreoidea. 
Stellenweise  machte  die  Geschwulst,  in  deren  Parenchym  gelegentlich  auch 
Kolloidkügelchen  zu  sehen  waren,  einen  malignen  Eindruck.  Die  Epithel- 
zellen standen  gegen  das  Bindegewebe  in  Pallisaden.  Es  ist  mit  großer 
Wahrscheinhchkeit  anzunehmen,  daß  es  sich  hier  um  ein  papilläres,  vielleicht 
in  maligner  Umwandlung  begriffenes  Adenom  handelte,  das  von  einem  in 
die  Schilddrüse  verlagerten  Epithelkörperchen  ausging.  Einen  sehr  ähn- 
lichen, gutartigen  Tumor  von  etwa  Kirschgröße  fand  Hülst  im  rechten 
Lappen  der  Schilddrüse,  an  der  medianen  hinteren  Seite,  während  J.  Erd- 
heim (1)  einen  gleichartig  gebauten  Tumor  sah,  der  von  einem  außerhalb 
der  Schilddrüse  gelegenen  Epithelkörperchen  ausgegangen  war.  Ein  intra- 
thyreoideales  Epithelkörperchenadenom1)  bei  generalisierter  Ostitis  fibrosa 
beobachtete  Wichmann  ;  nach  operativer  Entfernung  desselben  wurde  der 
hochgradig  veränderte  Kalkspiegel  im  Blute  wieder  normal. 

Die  Verlagerung  des  unteren  Epithelkörperchens  III  ist  häufiger 
als  die  des  oberen  Epithelkörperchens  IV.  Die  häufigste  Lageabweichung 
beim  Menschen  besteht  darin,  daß  es,  die  Schilddrüse  verlassend,  tiefer 
hinuntersteigt.  Es  liegt  dann  zwischen  Thymusspitze  und  unterem  Schild- 
drüsenpol oder  ganz  in  das  Parenchym  der  Thymusspitze  eingeschlossen 
(Kürsteiner,  Erdheim  (2),  Yanase,  Askanazy).  Yanase  sah  bei  89  Kin- 
dern das  untere  Epithelkörperchen  7mal  links,  3mal  rechts  und  2mal  beider- 
seits in  die  Thymusspitze  eingeschlossen.  Neben  ihrer  engen  Beziehung  zur 
Thymusspitze  zeigen  die  unteren  Epithelkörperchen  bei  Lageabweichungen 
die  Neigung,  sich  an  Verzweigungsstellen  der  Arteria  thyreoidea  inferior 
oder  ihrer  Aeste  anzulehnen  (Noodt).  Die  relative  Höhe  dieser  Arterie  zur 
Luftröhre,  die  sehr  inkonstant  ist,  wechselt  mit  der  Lage  des  unteren  Poles 
der  Schilddrüse  und  kann  vom  I.  bis  zum  XII.  oder  XIV.  Trachealknorpel 
variieren  (v.  Verebely)  ;  somit  kann  auch  das  untere  Epithelkörperchen  so 
tief  hinabrücken.  Anderseits  findet  sich  das  untere  Epithelkörperchen- 
gewebe aber  auch  in  der  Nähe  des  oberen. 

Schaper  beobachtete  bei  einem  Neugeborenen  rechts  zwei  kleine 
Epithelkörperchen,  die  dem  Stamm  der  Carotis  dicht  unter  der  Bifurkation 
angelagert  waren.  Es  dürfte  sich  hier  um  ein  zersprengtes  Epithelkörper- 
chen III  gehandelt  haben,  welches  ja  bei  einigen  Tieren  dort  seine  definitive 
Lage  hat  (vgl.  S.  691). 

1)  Der  Tumor  befand  sich  im  oberen  Teil  des  linken,  vergrößerten  Schilddrüsen- 
lappens. Die  histologische  Diagnose  wurde  von  E.  Kirch  gestellt  und  von  G.  Herx- 
heimer bestätigt. 
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VIII.  Akzessorische  Epithelkörperchen. 

Als  akzessorische  Epithelkörperchen  sind  solche  Epithelkörperchen  zu 
bezeichnen,  die  neben  den  4  Hauptepithelkörperchen  gefunden  werden.  Sie 
sind  nicht  selten.  Gelegentlich  können  solche  akzessorische  Epithelkörper- 
chen recht  weit  von  den  Hauptdrüsen  entfernt  beobachtet  werden. 
Sie  sind  wohl  zumeist  durch  Abschnürung  oder  Absprengung  von  einer 
gewöhnlichen  Epithelkörperchenanlage  entstanden  und  somit  wie  diese 
aus  der  3.  oder  4.  Kiementasche  hervorgegangen.  Lappenbildungen,  wie  sie 
bei  den  Epithelkörperchen  gelegentlich  gesehen  werden,  können  als  die 
Folge  solcher  nicht  vollendeter  Abschnürungsvorgänge  gedeutet  werden. 
Wohl  nur  in  seltenen  Fällen  kann  für  ein  akzessorisches  Epithelkörperchen 
die  Herkunft  aus  der  2.  oder  aus  der  5.  rudimentären  Kiementasche  er- 
wogen werden  (Asch,  Getzowa). 

Asch  fand  unmittelbar  neben  einer  Zungenstruma  ein  Epithelkörperchen,  welches  in 
den  dem  Zungengrunde  zugekehrten  Stiel  dieses  Tumors  gelegen  war.  Asch  möchte  jenes 
Epithelkörperchen  von  einer  akzessorischen  Anlage  der  2.  Schlundtasche  ableiten.  Get- 
zowa wies  darauf  hin,  daß  intrathyreoideale  Zellhaufen  bei  Vorhandensein  eines  extra- 
thyreoidealen  Epithelkörperchens  IV  von  einer  selbständigen  akzessorischen  Epithelkörper- 
chenanlage der  rudimentären  5.  Kiementasche  abgeleitet  werden  könnten,  worauf  schon 
auf  S.  689  hingewiesen  wurde. 

Beim  Menschen  sah  Kotsteiner  an  44,  in  Serienschnitten  durch- 
forschten Halsorganen  von  Embryonen  und  Neugeborenen  dreimal  mehr 
als  4  Epithelkörperchen;  in  einem  Falle  waren  2  untere  Epithelkörperchen 
derselben  Seite  durch  einen  Zellstrang  verbunden,  was  zu  den  auf  S.  695  er- 
wähnten Hantelformen  überleitet.  Getzowa  fand  6mal  eine  „Zersprengung 
des  oberen  Epithelkörperchens  in  2  Teile".  Erdheim  (1)  konnte  in  einem 
Fall  von  Schilddrüsenaplasie  sogar  einmal  bis  8  akzessorische  Epithelkörper- 
chen beobachten.  Die  meisten  akzessorischen  Epithelkörperchen  gehören 
dem  unteren  Epithelkörperchen  III  an  und  können  mit  akzessorischen 
Thymusläppchen  vergesellschaftet  sein.  Beides  sind  sehr  wahrscheinlich 
von  den  Hauptorganen  abgeschnürte  Teile,  die  auf  dem  Wege  der  Senkung 
von  Thymus  III  und  Epithelkörperchen  III  zurückgeblieben  sind  (Get- 
zowa). Sie  liegen  in  der  Regel  zwischen  dem  unteren  Pol  der  Thyreoidea 
und  der  oberen  Spitze  des  Thymus  (Kürsteiner). 

Askanazy  sah  bei  einem  22jährigen  Manne  ein  akzessorisches  Epithel- 
körperchen im  Nervus  phrenicus  von  fast  %  mm  Breitendurchmesser;  dabei 
fand  sich  eine  Hypoplasie  des  linken  unteren  Epithelkörperchens.  Die 
epitheliale  Formation  lag  in  einem  kleinen  Bündel  des  Nervus  phrenicus, 
das  sich  ganz  an  der  Peripherie  der  eng  zusammengeschlossenen  Nerven- 
bündel fand  und  trat  weiterhin  mit  dem  Nervenbündel  in  einen  größeren 
Strang  des  Phrenicus  über,  so  daß  es  mitten  in  denselben  zu  hegen  kam. 
Die  Grenze  zwischen  den  epithelialen  und  nervösen  Bestandteilen  war  ganz 
scharf.  Askanazy  nimmt  an,  daß  eine  passive  Verschleppung  von  Material 
der  Parathyreoidea  durch  die  vorwachsenden  Gewebe  des  Nerven  statt- 
gefunden habe  und  außerdem  dabei  in  den  Nerven  hineinverlagert  wurde. 
Durch  diesen  Transport  hat  das  Epithelkörperchen,  wie  der  histologische 
Befund  zeigte,  offenbar  keinen  Schaden  gelitten  und  zweifellos  funktioniert. 

Akzessorische  Epithelkörperchen  sind  auch  bei  Tieren  ungemein 
häufig,  worauf  schon  S.  692  hingewiesen  wurde.  So  sind  bei  Hund,  Meer- 
schweinchen und  Igel  fast  stets  eine  wechselnde  Zahl  von  Nebenkörperchen 
zu  finden  [J.  Erdheim  (2),  de  Winiwarter].  Bei  der  Katze  fanden 
Nicholas  und  Swingle  in  35  %  der  Fälle  akzessorische  Drüsen.  Bei  der 
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Ratte  finden  sich  akzessorische  Epithelkörperchen  nicht  regelmäßig  (Shoda). 
Chaudler  sah  bei  84  Ratten  in  6  %  der  Fälle  akzessorische  Epithel- 
körperchen,  Hoskins  und  Chaudler  bei  etwa  80  Ratten  in  5  Fällen  ein 
akzessorisches  Epithelkörperchen,  jedoch  niemals  mehr  als  eins.  Die  Ge- 
bilde lagen  kranial  von  der  Thyreoidea  und  dorsal  vom  Larynxknorpel. 
Beim  Hund  konnte  de  Winiwarter  bis  15  Epithelkörperchen  auffinden, 
Pfeiffer  und  Mayer  sahen  in  einigen  Fällen  an  Stelle  des  äußeren  Epithel- 
körperchens  des  Hundes  eine  ganze  Reihe  kleinster,  dem  freien  Auge  eben 
noch  erkennbarer  Drüschen.  Akzessorische  Epithelkörperchen  finden  sich 
beim  Hunde  gelegentlich  auch  intraperikardial  an  der  Aortenwurzel,  wo 
sich  ja  auch  akzessorische  Schilddrüsen  vorfinden,  was  indes  viel  häufiger 
ist.  Solche  akzessorischen  Epithelkörperchen  an  der  Aortenwurzel  des 
Hundes  sahen  Pepere  und  Biedl.  Cohrs  fand  bei  400  Hunden  zweimal 
Epithelkörperchen  im  periaortalen  Fettgewebe.  In  dem  einen  Falle  war 
nur  das  akzessorische  Epithelkörperchen  zu  finden,  in  dem  anderen 
wurden  neben  demselben  zwei  akzessorische  Schilddrüsen  beobachtet; 
Möller-Sörensen  sah  ein  Adenom  einer  Glandula  parathyreoidea  intra- 
thoracica  beim  Hund.  Auf  die  große  Variabilität  der  Epithelkörperchen 
in  Zahl  und  Lage  bei  Affen  wiesen  Forsyth  und  H.  J.  Arndt  hin. 
H.  J.  Arndt,  der  die  Verhältnisse  beim  Schimpansen  untersuchte,  ist  der 
Meinung,  daß  diese  Variabilität  bei  den  Affen  ganz  besonders  ausgeprägt 
und  für  diese  geradezu  charakteristisch  ist. 
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IX.  Besondere  Gewebe  und  organoide  Gebilde  in  oder 
neben  den  Epithelkörperchen. 

a)  Thymusgewebe. 

Die  gleichartige  entwieklungsgeschichtliche  Herkunft  von  Epithel- 
körperchen-  und  Thymusgewebe  bringt  es  mit  sich,  daß  Thymusgewebe  und 
Epithelkörperchengewebe  in  engem  Zusammenhang  vorkommen.  Dabei 
stammt  das  Thymusgewebe,  welches  zu  dem  oberen  Epithelkörperchen  IV 
in  Beziehung  treten  kann,  wie  dieses  von  der  4.  Schlundtasche  ab,  während  das 
Thymusgewebe,  welches  in  Beziehung  zu  dem  unteren  Epithelkörperchen  III 
treten  kann,  wie  dieses  aus  der  3.  Schlundtasche  stammt.  Bei  der  Katze,  wo 
das  obere  Epithelkörperchen  IV  als  inneres  Epithelkörperchen  in  der  Schild- 
drüse gelegen  ist,  findet  sich  stets  ein  intrathyreoideales  Thymusmetamer  IV 
daneben  (Kohn).  Erdheim  (1)  beobachtete,  daß  beim  Menschen  die  Lage- 
beziehung des  gelegentlich  neben  dem  Epithelkörperchen  auftretenden 
Thymusläppchens  zum  Epithelkörperchen  von  einem  einfachen  Neben- 
einanderliegen bis  zur  innigen  Vermengung  beider  Gewebsarten  variieren 
kann  (vgl.  auch  Gerard).  Es  kann  auch  ein  Epithelkörperchen  in  die 
Thymuskapsel  oder  in  das  Thymusparenchym  eingeschlossen  sein  (vgl. 
S.  701)  oder  umgekehrt  Thymusparenchym  in  sich  einschließen  (Duperie). 
de  Winiwarter  (1, 2)  beobachtete  in  den  Epithelkörperchen  des  Igels  und 
der  Maus  isolierte  Thymusknötchen,  die  in  keiner  Beziehung  zu  dem 
Hauptthymus  standen.  Obgleich  Duperie  unter  100  menschlichen  Em- 
bryonen und  Säuglingen  viermal  engste  Lagebeziehungen  zwischen  Epithel- 
körperchen- und  Thymusgewebe  feststellen  konnte,  bieten  jene  Befunde 
doch  keinen  unmittelbaren  Anhaltspunkt  dafür,  daß  sich  Epithelkörperchen 
und  Thymus  aus  einem  einheitlichen  pluripotenten  Blastem  entwickeln. 
de  Winiwarter  nimmt  allerdings  an,  daß  sich  die  im  oder  am  Epithelkörper- 
chen vorfindenden  Thymuselemente  an  Ort  und  Stelle  aus  Epithelkörper- 
chengewebe entwickeln. 

b)  Knorpelgewebe. 

Schilder  sah  im  rechten  oberen  Epithelkörperchen  eines  Hundes 
ungefähr  im  Zentrum  gelegen,  ein  mikroskopisches,  wohlcharakterisiertes, 
kugelrundes  Knorpelstückchen.  Der  Knorpel,  welcher  eine  hyaline  Grund- 
substanz aufwies,  zeigte  große  blasige  Knorpelzellen  und  war  von  Binde- 
gewebe umgeben.  Schilder  möchte  dies  Knorpelteilchen  aus  den  Kiemen- 
bögen  herleiten  und  seine  abnorme  Lagerung  als  die  Folge  einer  Keim- 
versprengung deuten.  Ebenso  möchte  H.  J.  Arndt  die  Herkunft  eines 
Knorpelstückchens  auffassen,  welches  er  bei  einem  Schimpansen  zwischen 
Schilddrüse  und  linkem  oberen  äußeren  Epithelkörperchen  beobachten 
konnte. 

c)  Fettgewebe. 

Das  Vorkommen  von  Fettgewebszellen  im  Stroma  der  Epithelkörperchen 
ist  nicht  als  Entwicklungsstörung  im  Sinne  einer  Gewebsverlagerung  auf- 
zufassen; es  handelt  sich  um  eine  extrauterine  Fettgewebsbildung,  die  aus 
undifferenzierten  Mesenchymzellen  hervorgeht.  Noodt  sah  schon  im  ersten 
Lebensjahr  Fett  im  interglandulären  Gewebe.  Dieser  Befund  ist  selten; 
Yanase  fand  in  15  von  89  Fällen  bei  Kindern  unter  5  Jahren  Fettzellen. 
Das  jüngste  Kind  war  1  Jahr  alt.  Die  Menge  des  Fettgewebes  ist  weiterhin 
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vom  Alter  des  Individuums  und  von  seinem  Ernährungszustande  abhängig 
[Erdheim  (2)];  letzteres  bestreitet  Gossmann.  Im  höheren  Alter  pflegt  das 
Fettgewebe  das  eigentliche  Epithelkörperchenparenchym  an  Masse  zu  über- 
treffen. Bei  einem  massenhaften  Auftreten  von  Fettgewebszellen,  durch 
welches  das  Parenchym  reduziert  wird,  kann  man  von  lipomatöser  Um- 
wandlung des  Epithelkörperchens  sprechen  (Getzowa).  Gelegentlich  kommt 
eine  solche  lipomatöse  Umwandlung  schon  bei  jüngeren  Individuen  vor 
(Petersen,  2y4jähriges,  an  Diabetes  verstorbenes  Kind,  —  Getzowa, 
16jähriges  Individuum). 

d)  Anlagerung  der  Karotisdrüse  an  ein  Epithelkörperchen. 

Dietrich  sah  bei  2  Totgeburten  in  unmittelbarer  Nachbarschaft  eines 
Epithelkörperchens  eine  Karotisdrüse,  die  auf  dieser  Seite  an  normaler  Stelle 
an  der  Karotisgabelung  fehlte.  Diese  Lageanomalie  möchte  Dietrich  da- 
durch erklären,  daß  der  vorübergehende  Zustand,  wo  Epithelkörperchen  und 
Karotisdrüse  dicht  hintereinander  gelegen  sind,  beibehalten  worden  ist  und 
daß  es  nicht  zu  der  normalerweise  erfolgenden  Trennung  jener  Gebilde  kam. 
Der  Befund  stellt  also  eigentlich  eine  Entwicklungsstörung  im  Sinne  einer 
Verlagerung  der  Karotisdrüse  dar  wie  sie  ähnlich  auch  von  Paunz  gesehen 
wurde.  Paunz  fand  in  135  Fällen  3mal  die  Karotisdrüse  in  Form  mehrerer 
Körperchen,  die  durch  Fett-  und  Bindegewebe  getrennt,  in  geringem  Abstand 
voneinander  an  den  Gefäßen  entlang  in  unmittelbarer  Umgebung  der  Karo- 
tidenteilungsstelle  gelegen  waren.  Bei  Tieren  ist  eine  solche  vielfache  An- 
lage der  Karotisdrüse  nicht  selten,  bei  manchen  sogar  die  Kegel  (Paunz, 
vgl.  auch  S.  601).  lieber  die  Beziehung  von  Karotisdrüse  zu  Epithelkörper- 
chen bei  den  Vögeln  vgl.  S.  601). 

e)  Nervöses  Gewebe  in  den  Epithelkörperchen. 

Während  in  den  Epithelkörperchen  von  Katze,  Hund,  Ratte,  Maus, 
Fledermaus,  Igel  nur  spärliche  Nervenendigungen  zu  finden  sind,  sah  Flo- 
rentin in  den  Epithelkörperchen  von  Meerschweinchen  Vater-Pacinische 
Körperchen.  Diesen  Befund  bestätigte  de  Winiwarter  (3).  Meist  enthält 
eine  Beischilddrüse  nur  ein  Lamellenkörperchen,  doch  wurden  bis  zu  5 
beobachtet.  Die  Endkörperchen  scheinen  mit  den  Epithelzellen  in  direktem 
Zusammenhang  zu  stehen.  Während  nach  de  Winiwarter  die  Funktion 
dieser  in  den  Epithelkörperchen  gelegenen  Lamellenkörperchen  noch  unklar 
ist,  möchte  Florentin  ihnen  eine  regulierende  Funktion  für  die  Sekretion 
zuerkennen  in  der  Annahme,  daß  sie  jeden  Druck,  sei  es  durch  Hyperplasie 
oder  Hyperämie,  registrieren. 

Beim  Menschen  lassen  sich  die  Nerven  der  Epithelkörperchen  in  Gefäß- 
und  Drüsenelemente  sondern.  Die  ersteren  folgen  dem  Verlauf  der  Gefäße 
und  bilden  Geflechte  mit  Endverdickungen,  die  letzteren  treten  in  Ver- 
bindung mit  dem  Drüsenparenchym,  besitzen  aber  auch  Endapparate  im 
Bindegewebe.  Die  Nervenversorgung  ist  ähnlich  wie  bei  der  Schilddrüse 
(Popow). 

f)  Cysten  in  oder  an  den  Epithelkörperchen. 

Cysten  in  den  Epithelkörperchen  sind  häufig  [Kohn,  Petersen,  Erd- 
heim (3),  v.  Verebely,  Möller,  Danisch,  Herxheimer  u.  a.].  Wie  Herx- 
heimer auseinandersetzt,  weist  der  häufigere  Befund  bei  älteren  Individuen 
darauf  hin,  daß  die  Cysten  erst  im  Laufe  des  Lebens  wachsen  und  dann 
erst  durch  Druck  selbst  einen  größeren  Teil  des  Drüsenparenchyms  zur 
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Atrophie  bringen.  Die  Cysten  kommen  in  der  Einzahl  oder  in  der  Mehr- 
zahl vor;  in  letzterem  Falle  kann  das  ganze  Epithelkörperchen  von  Cysten 
durchsetzt  sein  (cystische  Degeneration,  Petersen).  Eine  solche  polycystische 
Entartung  sah  Schaper  auch  beim  Schaf.  Herkunft,  Werdegang  und  ge- 
webliche  Eigenart  dieser  Epithelkörperchencysten  sind  nicht  einheitlich. 

Man  kann  zunächst  die  Cysten  (a)  herausheben,  die  sehr  wahrscheinlich 
einer  Entwicklungstörung  ihre  Entstehung  verdanken,  und  wohl  den  unten 
zu  besprechenden,  neben  den  Epithelkörperchen  zu  beobachtenden  Cysten 
gleichwertig  sind.  Sie  können  vielkammerig  sein  und  ein  flaches  bis  kubisches, 
aber  auch  ein  flimmerndes  Zylinderepithel  (Danisch)  tragen.  Sie  sind  wohl 
in  erster  Linie  von  Kesten  der  3.  bzw.  der  4.  Kiementasche  abzuleiten  und 
scheinen  sich  besonders  häufig  im  Hilus  der  Epithelkörperchen  vorzufinden. 
Ihre  Herkunft  von  solchen  Kiementaschenresten  kann  wohl  als  gesichert 
angenommen  werden,  wenn  die  Cyste  mit  Flimmerepithel  ausgekleidet  ist 
(vgl.  auch  Lusena  und  Herxheimer).  Kohn  sah  sie  auch  bei  Katzen, 
Lusena  bei  Hunden.  Unter  Umständen  können  sie  den  Eindruck  eines 
Polykystoms  machen;  dann  ist  die  Bezeichnung  Polykystoma  branchiale 
(v.  Verebely)  durchaus  gerechtfertigt. 

Eine  andere  Cystengruppe  (b)  ist  mit  plattem  bis  kubischem  Epithel  aus- 
gekleidet, welches,  wenn  die  Cysten  noch  klein  sind,  noch  alle  Eigenarten  der 
Parenchymzellen  aufweisen  kann.  Eine  branchiogene  Herkunft  kann  man 
daher  hier  nicht  ohne  weiteres  annehmen.  Während  in  einigen,  meist  mit 
platten  Zellen  ausgekleideten  Hohlräumen  ein  homogener,  schwach  färb- 
barer Inhalt  nachweisbar  ist,  der  mehr  auf  einen  Stauungsvorgang  hin- 
deutet, sieht  man  in  anderen  Cysten  einen  mit  Zerfallsprodukten  von 
Zellen  und  mit  Kolloid  untermischten  Inhalt,  der  wohl  darauf  hinweist, 
daß  zelliger  Zerfall  und  Erweichungen  im  Parenchym  beim  Zustande- 
kommen dieser  Hohlräume  beteiligt  sind  (Petersen).  Der  Inhalt  kann 
aber  im  ganzen  auch  einen  fast  rein  kolloidalen  Charakter  tragen  (Herx- 
heimer). Solche  Kolloidcysten  finden  sich  fast  stets  im  Senium  (Danisch). 

Wenn  auch  für  die  Entstehung  der  in  Rede  stehenden  Cystengruppe 
keine  sicheren  Anhaltspunkte  für  ihren  kongenitalen  Charakter  vorüegen, 
so  kann  man  mit  Herxheimer  doch  daran  denken,  daß  die  Verhältnisse 
ähnlich  wie  bei  der  Niere  liegen  können,  indem  die  Cysten  infolge  feinster 
Eniwickhmgsanomalien  angelegt  sind,  sich  zu  größeren  Hohlräumen  aber 
erst  später  ausbilden. 

Auch  neben  den  Epithelkörperchen  kommen  Cysten  vor.  Dabei  sind 
die  Cysten  neben  dem  Epithelkörperchen  III  viel  häufiger  als  die  neben  dem 
Epithelkörperchen  IV.  Es  handelt  sich  nicht  nur  um  Cysten,  sondern  auch 
um  Schläuche.  Kürsteiner  fand  diese  Gebilde  bei  jungen  Embryonen  in 
der  Hälfte  der  Fälle,  später  immer  seltener  und  bei  Neugeborenen  nur  ge- 
legentlich. Erdheim  (1)  dagegen  fand  sie  außer  beim  Fötus  auch  noch  bei 
Kindern  bis  zu  1  Jahr  recht  häufig.  Diese  cystischen  Gebilde  lassen  sich 
mit  Erdheim  (1)  zwanglos  so  erklären,  daß  aus  der  hinteren  Region  der 
entsprechenden  Schlundtasche  außer  demjenigen  Epithel,  welches  befähigt 
ist,  Epithelkörperchengewebe  zu  produzieren,  sich  auch  noch  indifferentes 
Schlundtaschenepithel  ablöst,  das  später  entweder  schwindet  oder  sich 
dauernd  erhält. 

Die  selteneren  Cysten  neben  dem  Epithelkörperchen  IV  finden  sich 
auffallenderweise  fast  regelmäßig  bei  Aplasie  der  Schilddrüse  oder  bei 
mangelhaftem  Descensus  der  Schilddrüsenanlage.  Die  Frage  ihrer  Herkunft 
wurde  in  dem  Kapitel  über  die  Entwicklungsstörungen  der  Schilddrüse 
auf  S.  602  eingehend  erörtert. 
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Cysten  neben  den  Epithelkörperchen  können  auch  von  Schleimdrüsen 
herrühren,  die  abnormerweise  aus  dem  Material  der  4.  Schlundtasche  hervor- 
gingen (vgl.  den  Fall  von  Pepeee,  S.  698). 

Treten  die  in  oder  an  den  Epithelkörperchen  gelegenen  Cysten 
klinisch  in  Erscheinung,  so  bieten  sie  sich  als  laterale  Halscysten 
dar  und  bilden  somit  einen  besonderen  Typus  jener  Cystengruppe 
(P.  E.  A.  Nylander).   ' 
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X.  Geschwülste  derEpithelkörperchen,  die  in  Beziehung 
zu  Entwicklungsstörungen  stehen. 

Es  liegt  kein  Anlaß  vor,  die  bei  Ostitis  fibrosa  generalisata  zu  beob- 
achtenden adenomartigen  Wucherungen  der  Epithelkörperchen  oder  sonstige 
Geschwulstbildung  der  Beischilddrüsen  als  Folge  von  Entwicklungsstörungen 
aufzufassen.  Nur  in  den  Fällen  von  Benjamins,  Hülst  und  Wichmann 
(vgl.  S.  701)y  bei  denen  es  sich  um  Geschwülste  von  Epithelkörperchen 
handelt,  die  in  die  Schilddrüse  verlagert  waren,  kann  man  erwägen,  daß  die 
Tumorbildung  mit  dieser  Verlagerung  vielleicht  in  ursächlichem  Zusam- 
menhang stehen  könnte. 

Sehr  interessant  und  eigenartig  ist  ein  Fall  von  angeborenem,  doppel- 
seitigem Epithelkörperchentumor,  über  den  Ellerbrock  berichtete.  Bei 
einem  17  Stunden  nach  Geburt  asphyktisch  verstorbenen  Mädchen,  welches 
außer  einer  Spaltung  des  linken  Ohrläppchens  (Coloboma  lobuli)  wohl- 
gebildet war,  fand  sich  beiderseits  unterhalb  des  horizontalen  Unterkiefer- 
astes vor  dem  Musculus  sternocleidomastoideus  je  ein  gut  kastaniengroßer 
derber  Tumor,  der  den  großen  Halsgefäßen  direkt  anlag.  Die  Schilddrüse 
war  an  normaler  Stelle  vorhanden  und  grenzte  dicht  an  die  beiden  Tumoren 
an.  Histologisch  war  der  Bau  derselben  gleichmäßig  lobulär;  die  Zellen 
waren  epithelial,  polygonal  mit  azidophilem  Protoplasma.  Kolloid  war 
nicht  nachweisbar,  das  Zwischengewebe  zeigte  hier  und  da  Verkalkungen. 
W.  H.  Schultze  f  Braunschweig)  stellte  die  Diagnose  auf  ein  gutartiges  Ade- 
nom der  Epithelkörperchen.  Von  Knochenveränderungen  ist  in  diesem 
Falle  nichts  erwähnt. 
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I.  Entwicklung,  Form,  Größe  und  Gewicht. 

Die  Thymusdrüse1)  des  Menschen  ist  ein  aus  beiderseitigen  An- 
lagen entstandener  „Schlundtaschenabkömmling",  ein  sogenanntes  „branchio- 
genes"  Organ,  das  in  Form  dünner  Epithelschläuche  aus  ventralen  Aus- 
faltungen jeweils  der  3.  und  4.  Schlundtasche  „zunächst  fast  quer,  dann 
mehr  parallel  zur  Längsachse  des  Darmes"  unter  kaudalwärts  gerichteter 
Verlängerung  hervorwächst  (Fischel).  Dies  geschieht  zu  Ende  des  1.  Fetal- 
monats, während  im  2.  die  offene  Verbindung  mit  dem  Schlund  verloren  geht. 

1)  „Thymus"  entspricht  dem  griechischen  Wort  b  ■9-ufj.o?,  der  Bezeichnung  für  den 
Quendel  (=  Thymian).  Das  Wort  wurde  schon  von  alexan dänischen  Schriftstellern  für 
die  Brieseldrüse  (=  Brustdrüse)  der  Kälber  gebraucht  (=  Kalbsmilchner)  (vgl.  Pape, 
Handwörterbuch  der  griechischen  Sprache  1877). 
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Bald  verschwinden  auch  die  Lichtungen  der  Thymusschläuche;  sie 
schieben  sich  während  der  Kopf-  und  Halsstreckung  des  Embryos  als  solide 
Stränge  medialwärts  und  in  kaudaler  Richtung  weiter,  wobei  sie  in  der  Regel 
in  der  Gegend  des  Manubrium  sterni,  ohne  miteinander  zu  verwachsen, 
sich  so  aneinander  legen,  daß  man  meinen  könnte,  sie  wären  verschmolzen. 
Wie  Fischel  schreibt,  verdickt  sich  der  „kaudale  Abschnitt  des  Thymus- 
stranges  der  3.  Tasche  und  liefert  die  Hauptmasse  des  Thymus ;  der  Thymus- 
fortsatz  der  4.  Tasche"  (der  von  Groschuff  als  solcher  entdeckt  wurde) 
„bildet  sich  zumeist  ganz  zurück,  kann  aber,  falls  er  erhalten  bleibt"  (was 
nach  Erdheim  in  selteneren  Fällen  geschieht),  „gleichfalls  Thymusgewebe 


Fig.  1.  Skizze  der  branchiogenen  Abkömmlinge  beim  Menschen  (unter  Benutzung  der 
Schemata  Groschuffs  und  Kohns  von.  Grosser  gezeichnet).  Legende:  D.th.gl.  =  Ductus 
thyreoglossus,  I — V  =  erste  bis  fünfte  Schlundtasche,  Ep.  =  Epithelkörperchen,  Thym 
=  Thymusanlage,  Tons  =  Tonsillenanlage,  D.ph.br.  =  Ductus  pharyngeobranchialis, 
ub.K  =  ultimobranchialer  ( =  telobranchialer,  postbranchialer)  Körper. 

liefern.  Der  kraniale  Abschnitt  des  Thymusfortsatzes  der  3.,  in  geringem 
Maße  auch  der  später  zugrunde  gehende  der  4.  Tasche  wird  entsprechend 
dem  Abwärtsrücken  des  kaudalen  Abschnittes  immer  mehr  verlängert  und 
verdünnt.  Da  der  kaudale  Abschnitt  bis  in  die  spätere  Lagerstätte  des 
Thymus,  also  bis  in  den  Brustraum  wandert,  wird  er  als  Brustteil,  der 
kraniale  dagegen  als  Halsteil  der  Thymusanlage,  als  „zervikaler  Thymus" 
oder  als  „Thymushorn"  bezeichnet.  Bleibt  er  mit  der  3.  Schlundtasche 
in  Verbindung,  so  bildet  er  den  Ductus  thymopharyngeus.  Der  immer 
schmäler  werdende  Halsteil  verschwindet  schließlich  völlig.  Bleibt  er  ganz 
erhalten,  so  besitzt  der  betreffende  Thymuslappen  einen  kranial  aufsteigen- 
den Fortsatz.  Bleiben  nur  Teile  von  ihm  erhalten,  so  liefern  sie  „akzes- 
sorische" Thymusläppchen.   Werden  diese  von  Schilddrüsengewebe  um- 
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wachsen,  so  entstehen  die  „inneren"  Thymusläppchen."  Diese  Möglichkeiten 
gibt  eine  schematische  Zeichnung  von  Braus  wieder,  die  in  Fig.  2  angefügt  ist. 

Es  ist  nach  Sophie  Getzowas  Darstellung  nicht  ausgeschlossen,  daß 
auch  der  5.  Schlundtaschenrest,  der  sogenannte  ultimobranchiale  (=telo- 

branchiale)  Körper  Thymusgewebe  bil- 
det. Man  spricht  in  diesem  Sinn  auch 
von  einem  „Thymusmetamer  V."  Nach 
Getzowa  hat  man  eine  intrathyreoideale 
Lage  des  ultimobranchialen  Körpers  zu 
erwarten  (vgl.  auch  Schilder).  Fischel 
sagt  indes,  der  von  der  5.  Kiementasche 
stammende  Epithelschlauch  wandle  sich 
zu  einem  Bläschen  um,  das  ventrokaudal- 
wärts  vorwandernd  an  die  Schilddrüse 
gelange,  wo  es  sich  —  wenigstens  beim 
Menschen  —  wahrscheinlich  zurückbilde. 

Die  sogenannte  Wanderung,  besser  ge- 
sagt Verschiebung  des  Thymus  geht  ver- 
schieden weit  kaudalwärts  vor  sich,  und 
zwar  zumeist  ventral  über  die  Vena  ano- 
nyma  hinweg.  Frühzeitig  tritt  der  aus 
dem  3.  Schlundtaschenanteil  entstehende 
Thymuskörper  in  nachbarliche  Beziehung 
zum  Aortenbogen  und  behält  diese  Syn- 
topik  auch  weiterhin  bei,  wenn  sich  der 
Kopf  vom  Rumpf  des  Embryo  erhebt 
und  die  Halswirbelsäule  streckt.  Dabei 
schiebt  sich  der  Thymuskörper  hinter 
oder  neben  der  Schilddrüse  vorbei.  Nach 
P.  Schneiders  Meinung  ist  dies  mehr  ein 
Wachstumsvorgang  als  ein  passives  Ge- 
schobenwerden des  Thymus.  Wenn  nun 
auch  der  Thymuskörper  mit  seinem 
distalen,  breitesten  Teil  meistens  nur  die 
obere  Hälfte  des  Herzbeutels  hinter  dem 
Manubrium  und  Corpus  sterni  deckt,  fand 
ich  ihn  doch  wiederholt  tiefer  herab- 

v-    c,  r      ,    Q  , ,    j     getreten,  ia  ich  habe  ihn  mehrmals  bis 

rig.  2.  Abkömmlinge  der  Schlund-  °  „  i  •  n  i  «i  i  •  •  i  ±.  i 
taschen  beim  Erwachsenen  (Schema).  ™r  Zwerchfellshohe  hin  Sich  erstrecken 
Thyreoidea  grün,  Thymus  gelb,  Epi-  sehen;  geschah  dies  auch  nicht  in  voller 
thelkörperchen  blau.  Der  Thymus  ist  Breite  seiner  Lappen,  sondern  nur  ein- 
auf  der  rechten  Körperseite  (links  seitig  ja  geradezu  durch  einen  Fortsatz 
vom  Beschauer)  als  sogenanntes  Thy-  °'TJ    °  •  i    j    i  i 

mushom  („zervikaler  Thymus")  er-    eines  Lappens,  so  mag  sich  doch  auch 
halten ;  auch  ist  das  Epithelkörperchen 

der  3.  Schlundtasche  nicht  nach  abwärts  gewandert;  auf  der  linken  Körperseite  ist 
ein  Teil  der  aus  der  4.  Schlundtasche  stammenden  Thymusanlage  im  Bereich  der 
Thyreoidea  als  „inneres  Thymusläppchen"  erhalten  geblieben.  —  Das  Bild  zeigt 
ferner  verschiedene  Möglichkeiten  angeborener  seitlicher  Fisteln  der  Halsregion,  die 
als  branchiogene  Hemmungsmißbildungen  betrachtet  werden,  und  zwar  ist  auf  der 
linken  Körperseite  (rechts  vom  Beschauer)  die  2.  Schlundtasche  erhalten  und  ver- 
läuft als  ein  angeborener  Fistelgang  von  der  Gegend  der  linken  Kachentonsille  bis 
in  die  Gegend  des  Schlüsselbeinbrustbeingelenkes;  auf  der  rechten  Körperseite  be- 
steht eine  angeborene  offene,  seitliche  Halsfistel  in  Verbindung  mit  der  3.  Schlund- 
tasche. Eine  Halsfistel  aus  der  4.  Schlundtasche,  die  nicht  dargestellt  ist,  würde 
vom  Sinus  piriformis  des  Kehlkopfs  unterhalb   der  Plica  laryngea  ihren  Abgang 

nehmen.   (Nach  Braus.) 
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Fig.  3. 


hier  noch  die  ehemalige 
enge  Nachbarschaft  zur 
Herzanlage  ausdrücken, 
die  ursprünglich  ja  auch 
hoch  im  Halsgebiet  zu 
suchen  war.  Solche  Be- 
funde auffällig  tief  herab- 
reichender Thymusdrüse 
sind  insbesondere  in  Fäl- 
len sehr  niedrigen,  aber 
tiefen  Brustkorbes  mit 
kurzem  Hals  infolge  von 
Wirbelsäulen-  und  Schä- 
delmißbildung zu  er- 
warten ;  indes  glückte 
solcher  Nachweis  auch 
bei  gewöhnlicher  Gestal- 
tung geburtsreifer  Kin- 
der gelegentlich  (Fig.  3 
und  4). 

Wenn  gesagt  wird, 
beide  Thymusanteile  ver- 
wüchsen nicht  miteinan- 
der, so  gilt  dies  für  das 
eigentliche  Organgewebe ; 
denn  in  der  Tat  besteht 
zwischen  ihnen  eine  lockere, 
leicht  trennbare,  bindegewebige 
Kapselverbindung.  Diese  man- 
gelhafte Vereinigung  läßt  sich, 
wie  gesagt,  stets  sehr  leicht 
durch  Isolierung  mittels  stump- 
fer, schiebender  und  drücken- 
der Präparation  nachweisen. 
Gewöhnlich  findet  man  dabei 
zwei  längliche  Lappen,  welche 
den  Anteilen  der  3.  Kiemen- 
taschen entsprechen.  Mitunter 
soll  man  aber  auch  4  Lappen, 
je  2  auf  jeder  Seite,  präpa- 
ratorisch herauslösen  können. 
In  solchem  Fall  können  sich 
Anteile  erhalten  haben,  die 
aus  den  4.  Schlundtaschen 
stammen,  Anteile,  die  jedoch 
in  der  Regel  wieder  der  Auf- 
lösung verfallen  oder  die  als 
kleine  innere  Thymusreste  im 
Schilddrüsenbereich,  also  kra- 
nial vom  eigentlichen  Thy- 
musort  verharren.  Ich  selbst 
habe  einen  einwandfreien  vier- 
lappigen Thymus  niemals  ge- 
funden. 


Gewöhnliche  Thymusanordnung  bei  einem  Neuge- 
borenen.   (Nach  TOLDT-HOCHSTETTER.) 


Fig.  4.  Ungewöhnliche  Thymusgestalt.  Präperi- 
kardialer Fortsatz  des  linken  Thymuslappens  bis 
zur  Höhe  des  Zwerchfells.  (Eigene  Beobachtung.) 
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Man  benennt,  wie  oben  schon  angedeutet  wurde,  nach  seiner  Lage  den  Menschen- 
thymus auch  als  „Brustthymus".  So  ist  auch  die  deutsche  Bezeichnung  „innere 
Brustdrüse"  durchaus  entsprechend.  Die  schlanken,  kranial  mehr  oder  minder 
emporragenden  Fortsätze  hat  Groschuff  als  „Thymushörner"  benannt.  Andere 
sprechen  hier  vom  „Halsteil"  oder  vom  „Zervikalteil"  der  Thymusdrüse.  Unter 
einem  „Halsthymus"  verstehen  wir  eine  Modifikation  der  Thymusgestaltung  und 
-läge,  die  durch  einseitige  oder  beiderseitige  Persistenz  hornartiger  Fortsätze  aus  der 
Thoraxapertur  heraus  sich  bis  in  den  Schilddrüsenbereich  oder  noch  weiter  kranial 
bis  in  Zungenbeinhöhe  erstreckt;  solche  Befunde  werden  uns  später  noch  be- 
schäftigen. 

Es  sei  hier  noch  angemerkt,  daß  für  das  Schwein  von  Kastschenko 
und  von  Fox,  ferner  für  den  Maulwurf  (Schaffer  und  Rahl)  ein  so- 
genannter „Thymus  superficialis"  beschrieben  worden  ist,  dessen  Sicher- 
stellung für  den  Maulwurf  Grosser  ausdrücklich  unterstreicht.  Man  kann 
diesen  superfiziellen  Thymus  indes  nicht  dem  menschlichen  Thymus  homo- 
log erachten,  da  dieser  entodermalem  Epithel  entstammt,  jener  ekto- 
dermalem. 

Was  die  Formdes  Thymus  anlangt,  so  erhält  man  darüber  nur  dann 
einen  richtigen  Eindruck,  wenn  man  ihn  nach  länger  dauernder  Formalin- 
fixierung  eines  ganzen  Kinderrumpfes,  und  zwar  einer  gut  genährten  Leiche, 
präparatorisch  freilegt  und  aus  dem  nachbarlichen  Zusammenhang  löst. 
Dann  sieht  man,  wie  er  als  unregelmäßig  gewölbter  Schild  über  dem  vorderen 
Mittelfell  und  dem  Herzbeutel  liegt  (Fig.  3)  und  wie  er  sich  seitlich  ziemlich 
tief,  etwa  bis  zu  den  Nervi  phrenici  (Sappey)  nach  hinten  erstreckt,  so  daß 
er  in  seinen  lateralen  Abschnitten  von  den  Lungenrändern  erheblich  über- 
deckt erscheint.  Seine  obere  Ausgestaltung  ist  sehr  variabel.  Das  Thymus- 
gewebe  ist  ungemein  weich  und  plastischen  Nachbareinflüssen  unterworfen; 
es  ist  von  der  Raumbeanspruchung  durch  seine  Nachbarorgane  ab- 
hängig. 

Ueber  die  Einzelheiten  der  Topographie  der  inneren  Brustdrüse  unter  Durchschnitts- 
verhältnissen findet  man  bei  Sappey  und  bei  Wiesel  genauere  Angaben;  auf  sie  soll  hier 
nur  verwiesen  werden!  Sieglbauer  sagt,  die  beiden  Thymuslappen  ragten  mit  ihren 
oberen,  schmalen  Enden  oftmals  durch  die  obere  Brustapertur  an  der  Luftröhre  aufwärts 
bis  zur  Schilddrüse  empor.  Sappey  gibt  an,  zwischen  dem  oberen  Pol  der  kranialen  Thymus- 
hörner und  dem  kaudalen  Schilddrüsenrand  bestehe  eine  Entfernung  von  J/2 — 1  cm,  doch 
gibt  er  die  unmittelbare  Berührung  beider  Organe  als  selteneren  Befund  zu.  Meiner  bei 
sehr  zahlreichen  Neugeborenensektionen  gewonnenen  Erfahrung  nach  ist  dies  engnachbar- 
liche Verhalten  nicht  so  selten  festzustellen;  ebensogut  findet  man  aber  Fälle,  in  denen 
keinerlei  Andeutungen  hornartiger  Verlängerung  der  Thymuslappen  gegeben  ist,  viel- 
mehr der  Thymus  ganz  kurz  abgestumpft  am  oberen  Rand  des  Brustbein-Handgriffes 
abschneidet. 

LöwENTiiAL  betont,  es  sei  leicht  begreiflich,  daß  volumenvergrößernde  und  volumen- 
vermindernde krankhafte  Veränderungen  von  Nachbarorganen  des  Halses  und  der 
Brusthöhle  ein  so  weiches  Gewebe  wie  den  Thymus  gestaltlich  beeinflussen  können; 
deshalb  nennt  auch  er  die  Feststellung  der  Lage  und  Gestalt  des  Thymus  nach  Härtung 
der  Brustorgane  in  situ  für  durchaus  notwendig,  um  zu  einwandfreien  Ergebnissen 
zu  gelangen.  Unter  solchen  Umständen  sehe  man  am  Thymus  drei  Flächen:  „Die 
eine  untere  sieht  nach  hinten-unten,  die  andere  obere  direkt  nach  hinten,  die  Grenze 
dieser  beiden  entspricht  der  Herzbasis,  beide  sind  in  seitlicher  Richtung  leicht  kon- 
kav; die  dritte  vordere  besteht  gewissermaßen  aus  vier  leicht  konvexen  und  unmerk- 
lich ineinander  übergehenden,  einer  vorderen,  einer  oberen  und  zwei  seitlichen  Flächen. 
An  der  hinteren  oberen  Fläche  verlaufen  drei  senkrechte  Furchen  von  rechts  nach 
links,  der  Vena  cava  superior,  Aorta  und  Arteria  pulmonalis  entsprechend.  Diese 
Erscheinung  spricht  mehr  für  eine  Eindrückbarkeit  des  Thymus  durch  die  blut- 
gefüllten Gefäße  als  für  die  Möglichkeit  einer  Druckwirkung  des  Organs  auf  die 
letzteren.  Anscheinend  erfolgt  dann  eine  Ummodellierung  der  Form  durch  die  Vo- 
lumenvermehrung der  Lungen  nach  Einsetzen  der  Lungenatmung,  worauf  schon  Sappey 
hingewiesen  hat,  so  daß  die  seitlich-vorderen  Flächen  nach  der  Mittellinie  zu  einge- 
drückt werden  und  eine  Amboßform  (Hammar)  entsteht.   Dabei  wird  natürlich  der 
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frontale  Durchmesser  kleiner,  der  vertikale  größer.  Auf  jeden  Fall  liegt  die  in  frontaler 
und  sagittaler  Richtung  dickste  Stelle  des  Organs  in  der  Höhe  der  Herzbasis  und  des 
beiderseitigen  Lungenhilus."  Indes  bedürfe  die  Allgemeinheit  dieser  Angaben  unbedingt 
der  Bestätigung  durch  weitere  Untersuchungen  geeigneter  Fälle  mittels  der  erwähnten 
Methodik. 

Ueber  die  Größe  des  Thymus  in  Längenmaßen  kann  man  keine 
sicheren  Angaben  machen.  Zwar  gibt  Friedleben  solche  Zahlen  zur  Kennt- 
nis, und  man  müßte  mit  Löwenthal  eine  solche  Feststellung  am  gesunden 
Organ  als  unerläßlich  erachten  für  eine  Erforschung  abweichender  Ge- 
staltung. Aber,  so  fährt  er  fort,  „hier  zeigt  sich  die  erstaunliche  Tatsache, 
daß  bei  keinem  Organ  auch  unter  Berücksichtigung  der  Körpergröße  des 
Trägers  so  geradezu  ungeheuerliche  Meinungsverschiedenheiten  bei  den 
Spezialisten  bis  vor  kurzer  Zeit  bestanden  haben  und  in  der  ärztlichen 
Allgemeinheit  auch  heute  noch  bestehen,  wie  beim  Thymus".  Alle  ein- 
schlägigen Angaben  wichen  so  voneinander  ab,  seien  so  wenig  eindeutig, 
daß  man  lediglich  durch  Feststellung  des  Gewichtes  Vergleichsgrößen 
erhalte. 

In  einer  sehr  verfeinerten  Untersuchungstechnik  haben  Hammar  und  seine  Schule 
den  Weg  gefunden,  ein  Urteil  über  die  Menge  des  Thymusgewebes  im  einzelnen  Fall 
und  vor  allem  über  die  Beziehungen  seiner  Gewebsanteile  untereinander  Gewißheit 
zu  erlangen;  dabei  wird  auf  Rinde,  Mark,  Stütz-  und  Fettgewebe,  sowie  auf 
Menge  und  Umfang  der  HAssALLSchen  Körper  Rücksicht  genommen  (vgl.  Hammar, 
Zeitschr.  f.  angew.  Anat.  u.  Konstitutionslehre  1,1914,  oder  Schminckes  Bearbei- 
tung der  Pathologie  des  Thymus  im  Handbuch  d.  pathol.  Anat.  u.  Histol.  8,  S.  789, 
Anm.  1). 

Das  Thymusgewicht  ist  indessen  sehr  umstritten.  Darüber  haben 
sich  allerneuestens  in  sehr  eingehender  und  kritischer  Weise  unter  Be- 
rücksichtigung der  im  Schrifttum  niedergelegten  Mitteilungen  von  Fried- 
leben, Hammar,  Jaffe -Wiesbader,  Löwen thal,  v.  Sury  und  Bratton, 
sowie  auf  Grund  eigener  Wägungen  Roessle  und  Roulet  ausgesprochen. 
Sowohl  über  die  oberen  als  die  unteren  Grenzen  der  Norm  des  Thymus- 
gewichtes besteht  keine  Einigkeit.  Wenn  es  heute  auch  zutreffe,  daß 
die  physiologische  Involution  nicht  immer,  und  wenn  überhaupt,  dann 
sehr  verschieden  stark  eintrete,  bleibe  es  auf  der  anderen  Seite  doch  außer 
Zweifel,  daß  nicht  jeder  persistierende  Thymus  in  seiner  Gänze  als  nor- 
mal anzusehen  sei  und  nicht  jeder  große  Thymus  im  Wachstumsalter 
als  „unverändert"  bzw.  regelrecht.  Man  könne  sich  dem  Eindruck  nicht 
entziehen,  daß  nach  den  Uebertreibungen  der  Anhänger  der  Lehre  des 
Status  thymicus  nun  die  Waagschale  der  allgemeinen  Meinung  nach 
der  anderen  Seite  zu  sehr  ausschlage.  Beigetragen  habe  zu  dieser  Ein- 
stellung zweifellos  die  unbeirrbare  und  bewundernswert  genaue  Arbeit 
J.  A.  Hammars. 

Nur  unter  der  angegebenen  Voraussetzung,  daß  wir  einen  tieferen  Einblick  in  das 
Wesen  der  organismischen  Bedeutung  des  Organs  hätten,  ließe  sich  entscheiden,  ob  die 
oberen  Zahlen  von  Hammar  und  damit  seine  errechneten  Durchschnittswerte  noch  als 
wirkliche  Norm  gelten  dürfen.  Eine  größere  Zahl  von  Pathologen  hielten  die  Hammar- 
schen  Werte  für  zu  hoch  (wie  Schridde,  C.  Hart,  Bartel,  Berblinger,  Leut-old), 
wenigstens  für  das  Wachstumsalter  und  für  den  Erwachsenen.  Hart  z.  B.  nehme  als 
Norm  vom  2.  Lebensjahr  bis  zur  Pubertät  25  g  an,  dabei  im  Beginn  etwas  darunter,  dann 
ansteigend  und  mit  vollendeter  Pubertät  wieder  abfallend;  er  betone  auch,  wohl  mit  Recht, 
die  weitgehende  Abhängigkeit  vom  Ernährungszustand.  Roessle  und  Roulet  möchten 
selbst  in  bezug  auf  diese  Kritik  nicht  mißverstanden  werden  und  nur  daran  festhalten, 
daß  das  Kriterium,  ein  Thymus  sei  normal,  weil  er  von  einem  plötzlich  umgekommenen 
Menschen  (mit  oder  ohne  sonst  „normalen"  Organen)  stamme,  vorläufig  nicht  stichhaltig 
sein  könne. 
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Für  die  Zwecke  der  Mißbildungslehre  sind  die  an  Erwachsenen  er- 
mittelten Thymusgewichte  fast  bedeutungslos,  es  sei  denn,  daß  man  hohe 
Gewichte  bei  plötzlich  Verstorbenen  oder  eine  nicht  erfolgte  Thymus- 
reduktion  als  „abnorme  Persistenz"  und  damit  als  Fehler  des  normalen 
morphogcnetischen  Geschehens  auffassen  möchte.  Darüber  bestehen  indes 
die  größten  Zweifel.  Wie  Löwenthal  im  Anschluß  an  die  Besprechung 
der  Thymusverhältnisse  bei  BASEDOwscher  Erkrankung  ausgeführt  hat, 
sollte  man  weder  von  einem  „Rückfall  in  infantile  Verhältnisse  der  Thymus- 
gestaltung" ,  noch  von  einer  „Thymuspersistenz"  sprechen.  „Abgesehen 
davon",  fährt  Löwenthal  fort,  „daß  mehr  oder  weniger  große  Drüsen- 
reste ja  doch  fast  bei  jedem  Menschen  persistieren,  ist  diese  Bezeichnung 
auch  in  dem  Sinne,  daß  es  sich  um  Persistenz  einer  früheren  Altersstufe,  etwa 
des  Kindesalters  oder  des  Pubertätsalters,  handele,  verkehrt;  so  sprechen 
sich  außer  Hammar  auch  Klose,  v.  Gierke,  Pettavel  u.  a.  gegen  diesen 
Begriff  aus.  Eher  könnte  man  den  Vorgang,  wie  es  auch  mehrfach  geschieht, 
mit  dem  Wort  „Reviveszenz"  benennen;  denn  die  morphologischen  Kriterien 
deuten,  wie  wir  sahen,  auf  ein  erneuertes  Wachstum  eines  zwar  nicht  ver- 
schwundenen, aber  bereits  in  Kückbildung  begriffenen  Organs  hin  (Hammar, 
A.  Kocher,  Pettavel).  Jedenfalls  liegt  bis  auf  eine  kleinere  Zahl  der  Fälle 
eine  echte  Hypertrophie  des  Drüsenparenchyms  vor,  wenn  auch  in  recht 
wechselndem  Grade." 

Leugnet  man  also  heute  die  Berechtigung  der  Annahme  einer  Persistenz 
des  Thymus  unter  gewissen  Umständen,  so  rechnet  man  doch  mit  dem  Vor- 
kommen einer  Thymushyperplasie.  Doch  ist  es  fraglich,  ob  man  diese  Thymus- 
hyperplasie als  primäre,  aus  der  embryonalen  und  fetalen  Entwicklung 
hervorgegangene  Variation  an  der  Grenze  des  Mißbildungsgebietes  an- 
sprechen soll.  Schmincke  sagt  darüber:  „Wir  beobachten  diese  Thymus- 
hyperplasie bei  Neugeborenen  und  ältlichen  Kindern.  Bei  Neugeborenen 
kann  sie  als  scheinbar  isolierte  Körperveränderung  in  Erscheinung  treten 
und  wird  hier  von  einigen  Autoren  als  konstitutionell,  im  Keim  begründet 
angesehen  —  (Schridde)  — ,  ohne  daß  dafür  Gründe  zwingender  Natur 
angeführt  werden.  Wahrscheinlicher  ist  die  intrauterine  Erwerbung  der 
Organveränderung."  Man  wird  also  von  einer  „angeborenen  Thymushyper- 
plasie'''' reden  können,  ohne  daß  es  sich  um  ein  vitium  primae  formationis 
handelte. 

Ja,  Löwenthal  konnte  in  seiner  Darstellung  des  Thymus  im  Hand- 
buch der  inneren  Sekretion  nach  kritischer  Sichtung  der  einschlägigen 
Bekundungen  und  vergleichender  Prüfung  von  9000  Kriegssektionsberichten 
mit  rund  1000  akuten  Todesfällen  zu  dem  Schluß  kommen:  „Primäre 
Unter-  oder  Ueberentwicklung  des  Thymus  ist  nicht  bekannt,  ebensowenig 
die  Folgen  eines  Thymusausfalls  oder  einer  Vermehrung  der  Thymus- 
parenchymmenge.  Der  angebliche  ,Status  thymico-lymphaticusu  besteht 
nicht,  er  kann  daher  keine  Rolle  in  der  Pathogenese  von  Krankheiten 
spielen,  man  kann  mit  ihm  also  auch  unklare  Todesfälle  nicht  erklären. 
Ein  großer  Thymus  und  große  lymphatische  Apparate  stellen  den  Normal- 
zustand des  gesunden  jungen  gut  genährten  Menschen  dar.  Die  mit  diesem 
Status  angeblich  vergesellschaftete  enge  Aorta  ist  ebenfalls  ein  Normal- 
zustand des  jüngeren  Lebensalter.  Ebensowenig  gibt  es  in  Verbindung 
damit  eine  primäre  Unterentwicklung  des  Nebennierenmarkes.  Anomalien 
der  Keimdrüsen  und  der  sekundären  Geschlechtsmerkmale  sind  bekannt, 
haben  aber  nichts  mit  dem  geschilderten  Normalzustand  zu  tun.  Als  patho- 
logisch anzusehen  ist  nicht  der  Status  thymicolymphaticus  bei  raschem 
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Tod,  sondern  die  Atrophie  von  Thymus  und  lymphatischen  Apparaten 
bei  längerer  Krankheit." 

Die  Begründung  dieser  Schlüsse  ist  bei  Löwenthal  nachzulesen.  Aus 
seinen  Ausführungen  scheint  mir  recht  deutlich  hervorzugehen,  daß  im 
Kähmen  seiner  Bearbeitung  der  Entwicklungsstörungen  ein  sogenannter 
„Status  thymicus"  und  der  „Status  thymico-lymphaticus"  heute  keine  Rolle 
mehr  spielen  kann. 

In  diesem  Sinn  sei  noch  eine  Zusammenfassung  von  Hammar  wörtlich  hier  angeführt, 
mit  welcher  er  einen  Aufsatz  über  die  Lehre  vom  Status  thymicus  im  Lichte  der  über- 
normalen Thymusverhältnisse  abschloß:  „So  ist  die  Erfahrung,  daß  eine  Thymushyper- 
plasie sekundärer  Natur  vorkommt,  und  daß  einige  der  diese  Hyperplasie  hervorrufenden 
Zustände  zu  plötzlichem  Tod  prädisponieren,  der  einzige  auf  Realitäten  gegründete  Rest, 
der  von  dem  scheinbar  so  stolzen  Lehrgebäude  des  , Status  thymicus'  übrigbleibt.  Groß 
ist  dieser  Rest  freilich  nicht.  Aber  während  die  Lehre  von  einer  primär  bedingten  Thymus- 
hyperplasie deren  Ursache  auf  das  Gebiet  der  Erblichkeit  verlegt,  wo  ihre  weitere  Er- 
forschung gegenwärtig  recht  aussichtslos  zu  sein  scheint,  eröffnet  die  Einsicht  in  die  se- 
kundäre Natur  der  Thymushyperplasie  ein  weites,  vorläufig  zwar  wenig  bearbeitetes, 
aber  verhältnismäßig  leicht  zugängliches  Forschungebiet.  Die  Thymushyperplasie  ist  in 
großer  Ausdehnung,  obschon  keineswegs  ausschließlich,  durch  eine  Vermehrung  des  Lympho- 
zytengehalts  des  Organs  bedingt.  In  dem  Maß,  als  die  Kenntnis  der  Faktoren  wächst, 
die  das  Verhalten  der  Lymphozyten  im  Organismus,  im  Thymus  und  außerhalb  des- 
selben, regulieren,  dürfte  auch  auf  das  Problem  der  Thymushyperplasie  ein  helleres  Licht 
fallen.  Schon  jetzt  hat  man  Grund  zu  vermuten,  daß  gewisse  endokrine  Organe  hier  eine 
bedeutungsvolle  Rolle  spielen." 

Das  Thymusgewicht  rasch  verstorbener  Menschen  im  Jünglingsalter, 
ja  selbst  im  Alter  des  Erwachsenen,  ist  lange  Zeit  unterschätzt  worden; 
in  Einzelvorkommnissen  überraschte  der  Befund  eines  „abnorm  großen" 
Thymus,  der  es  vielleicht  gar  nicht  war,  ein  Umstand,  der  aber  zur  An- 
nahme genetischer  Besonderheit  verlocken  konnte,  die  nicht  zutraf.  Deshalb 
sollen  in  den  folgenden  Absätzen  Gewichtstabellen  Aufschluß  über  den 
Thymusbefund  in  allen  Lebensaltern  geben,  und  zwar  zunächst  zwei 
Tabellen  von  Roessle  und  Roulet,  sodann  Untersuchungsergebnisse  von 
Hammar,  dessen  Zahlen  besondere  Beachtung  verdienen,  weil  sie  mit  einer 
scharf  durchgeführten  großen-  und  gewichtsanalytischen  Methodik  von  er- 
höhter Zuverlässigkeit  errungen  worden  sind. 

Tabelle  38  von  Roessle  und  Roulet. 
Thymusgewichte. 


(Wägungen  bei  Baseler  Leichenöffnungen  und  bei  Soldatensektionen.) 


Männlich 

Weiblich 

Alter 

Thymus- 
gewicht 

g 

Körper- 
gewicht 

kg 

Zahl 
der  Fälle 

Thymus- 
gewicht 

<r 

b 

Körper- 
gewicht 

kg 

Zahl 
der  Fälle 

Neugeborene 

0—  a/4  Jahr 
74— 2  Jahre 

1—  5 

6—10  „ 
11—15  „ 
16—20  „ 
21—25  „ 
26—35  „ 
36—45  „ 

12,57 
9,16 
20,05 
18,9 
24,18 
25,75 
15,37 
15,72 
14,08 
9,91 

3,25 
3,55 
13,22 
15,96 
22,1 
38,62 
53,65 
57,28 
60,07 
61,15 

68 
15 

8 

16 
8 
6 
27 
40 
34 
12 

10,93 
13,84 
15,0 
14,33 
19,0 
20,0 
18,78 
11,33 
9,0 
12,5 

3.0 
3,7 
10,5 
11,08 
22,77 

52.02 
39,9 

52,35 

54 
7 
7 

16 
5 
2 
7 
3 
1 
2 

234 

104 

718 
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Tabelle  39  von  Roessle  und  Roulet. 


Schwankung  des  Thymusgewichtes  bei  rasch  verstorbenen  Individuen. 


Alter 

Männlich 

Weiblich 

Minimum 

g 

Maximum 

g 

Differenz 

g 

Minimum 

g 

Maximum 

g 

Differenz 

g 

15—20  Jahre 
21—25  „ 
26—30  „ 
31—40  „ 
41—50  „ 

Mitteln 

6,0 
6,0 
5,0 
5,0 
6,0 

ert  des  T 

23,0 
32,0 
21,0 
38,0 
15,0 

hymusgev 
(nach  Roes 

17,0 
26,0 
16,0 
33,0 
9,0 

/ichtes  be 
sle  und  Ro 

9,5 
8,5 

9 

13 

12,0 

i  rasch  V 
ulet). 

24,5 
16,0 

,0 
,0 

21,0 
erstorben 

15,0 
7,5 

9,0 

en 

Alter 

Männlich 

Weiblich 

Gemein- 
sames 
Mittel 

g 

Gemein- 
sames 
Mittel 

$ 

g 

Thymus- 
gewicht 
Mittelwert 

g 

Zahl 
der  Fälle 

Thymus- 
gewicht 
Mittelwert 

g 

Zahl 
der  Fälle 

15—20  Jahre 
21—25  „ 
26—30  „ 
31—40  „ 
41—50  „ 

11,41 
16,06 
13,08 
14,09 
9,33 

12 
30 
12 
16 
3 

15,28 
10,62 
9,0 
13,0 
16,5 

7 
4 
1 
1 

2 

12,79 
73  Fälle 

12,88 
15  FäUe 

Folgende  Tabelle  Hammars  spiegelt  die  Gewichtsverhältnisse 
des  Thymus  unter  verschiedenen  Umständen  der  Gewichts- 
vermittelung wider. 


Lebensjahre 

Gewicht  in  Gramm 

Kompakter 
Thymuskörper 

Reines  Thymus- 
parenchym 

Thymusrinden- 

gewebe 

Thymusmark- 

gewebe 

Neugeborene 
1 — 5  Jahre 
6—10  „ 
11—15  „ 
16—20  „ 
21—25  „ 
26—35  „ 
36—45  „ 
46—55  „ 
56—65  „ 
66—75  „ 

13,26 
22,98 
26,10 
37,52 
25,58 
24,73 
19,87 
16,27 
12,85 
16,08 
6.00 

12,33 
19,26 
22,08 
25,18 
12,71 
4,95 
3,87 
2,89 
1,48 
0,73 
0,03 

9,69 
13.63 
12,71 
11,63 

2,12 

0^74 

0,89 

1,55 

Mark  und  Rir 
deutlich  un 

2,63 
5,63 
9,37 
12,08 
10,46 
4,20 
2,98 
1,33 

ide  nicht  mehr 
terscheidbar 

Eine  neue  Gewichtszusammenstellung  der  Parenchymanteile- 
des  Thymus  von  Hammar  läßt  folgende  Werte  lesen: 


Lebensjahre 

Gewicht 
in  Gramm 

Lebensjahre 

Gewicht 
in  Gramm 

1 — 5  Jahre 

19,82 

26—30  Jahre 

5,89 

6—10  „ 

21,88 

31—35  „ 

4,86 

11—15  „ 

20,97 

36—45  „ 

3,79 

16—20  „ 

13,85 

46—55  „ 

1,23 

21—25  „ 

10,05 

Greisenalter 

1,0 

Entwicklung,  Form,  Größe  und  Gewicht. 
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Es  ist  nicht  verhehlt  worden,  daß  auch  den  durch  mühselige,  unermüdliche  und,  man 
muß  wohl  sagen,  wie  nur  immer  möglich-zuverlässige  Arbeitsweise  gewonnenen  Zahlen 
Hammars  Zweifel  entgegengesetzt  wurden.  In  dieser  Hinsicht  ist  bereits  Schridde  ge- 
nannt, der  zwar  die  Ziffern  für  das  Gewicht  des  Neugeborenenthymus  in  Hammars  Listen 
anerkennt,  die  übrigen  Zahlen  aber  als  zu  hoch  betrachtet.  An  Schriddes  Einwendungen 
hat  Löwenthal  scharfe  Kritik  geübt.  Roessle  und  Roulet  traten  in  irgendwelche  Ver- 
gleichsbeziehungen zu  Schriddes  thymischen  Gewichtsangaben  nicht  ein.  Für  das  Zu- 
treffende der  HAMMARSchen  Ergebnisse  spricht  es  jedenfalls,  daß  die  Zahlen  der  Tabelle  38 
von  Roessle  und  Roulet,  gewonnen  an  338  Fällen  aus  dem  Jenaer  und  Basler  Sektions- 
gut der  Jahre  1911 — 1929,  verglichen  mit  den  Zahlen  Hammars,  wie  er  sie  1910  und  1926 
veröffentlichte,  für  die  meisten  Altersklassen  gute  Uebereinstimmung  ergeben. 

In  derartigen  Zahlenreihen  spiegelt  sich  mehr  oder  minder  die  allen 
Prosektoren  geläufige  Tatsache,  daß  der  Thymus  von  der  Geburt  bis  zur 
Pubertät  an  Größe  zunimmt,  daß  er  dann  langsam  schwindet,  immerhin 
aber  noch  im  hohen  Alter  in  Resten  aufgefunden  werden  kann.  Das  Thymus- 
gewicht berechnet  sich  als  relative  Größe  im  Vergleich  zum  Körpergewicht 
beim  Neugeborenen  mit  4  pro  Mille,  in  der  Pubertät  mit  1  pro  Mille,  an 
der  Schwelle  des  Greisenalters  mit  0,2  pro  Mille  (Löwenthal). 

Gewichtsangaben  für  die  Thymusverhältnisse  bei  gewissen  Säugetieren, 
nämlich  bei  Rindern,  Pferden,  Hunden,  Katzen,  Meerschweinchen  und 
Kaninchen  finden  sich  in  der  großen  Uebersichtsarbeit  Wiesels  in  den 
Ergebnissen  der  allgemeinen  Pathologie  und  pathologischen  Anatomie. 

Die  Rückbildung  des  Thymus  nach  der  Pubertät  ist  seine  „physio- 
logische Involution1 '■  (Reduktion).  Eine  durch  Krankheit  und  stärkere  Be- 
einträchtigung des  Gesamternährungszustandes  zu  irgendeiner  Lebenszeit 
hervorgerufene  Verminderung  des  Thymusumfangs  und  -Gewichtes  be- 
zeichnet man  als  „krankhafte  oder  akzidentelle  Involution"  (Löwenthal). 

Anhang  I. 

Vergleichende  Entwicklungsgeschichte  der  Thymusdrüse. 

(Dargestellt  in  Anlehnung  an  F.  Maurers  Bearbeitung  im  Handbuch  der 
vergleichenden  Entwicklungslehre  der  Wirbeltiere  von  Oskar  Hertwig. 
Siehe  dort  auch  Schrifttumsangaben!) 

Cyklostomen.  Bei  Petromyzon  hat  Schaffer  Thymusanlagen  in 
Form  epithelialer  knospenartiger  Wucherungen  an  der  dorsalen  und  ven- 
tralen Kuppe  der  7  Kiemenspalten  gefunden.  Ihre  Zellen  sind  entodermaler 
Herkunft.  Es  ist  aber  fraglich,  ob  diese  Knospen  den  Thymusbildungen 
höherer  Wirbeltiere  homolog  sind. 

Selachier.  Die  Thymusanlagen  entwickeln  sich  als  epitheliale  Knospen 
der  dorsalen  Kiementaschen  je  nach  der  Art  in  verschiedener  Zahl.  Die 
Knospen  nehmen  von  vorne  nach  hinten  an  Größe  ab,  sie  verschmelzen 
untereinander  und  lösen  sich  von  ihrem  Mutterboden  ab.  Das  einheitliche, 
lappige  Organ  liegt  dann  dem  Stamm  der  Jugularvene  an.  Es  erleidet 
später  eine  Rückbildung. 

Teleostier  bilden  den  Thymus  wie  die  Selachier.  Im  späteren  Wachs- 
tum treten  Verschiedenheiten  auf,  insofern  bei  Forellen  der  Wachstums- 
schwerpunkt nach  hinten  liegt.  Dadurch  gewinnt  hier  der  Thymus  eine 
hintere  Lage.  Der  Thymus  besteht  bei  Knochenfischen  lange  Zeit;  er  ist 
bei  halbwüchsigen  Tieren  im  Fall  der  Forelle  am  stärksten  ausgebildet. 

Amphibien  schließen  sich  hinsichtlich  des  Thymus  in  ihrer  ersten 
Anlage  den  Fischen  an;  jedoch  zeigen  Urodelen  und  Anuren  im  speziellen 
verschiedenes  Verhalten,  was  die  Metameren  anbelangt,  aus  denen  die  ento- 
dermalen  Thymusknospen  herauswachsen. 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.  111,3.  47 
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Reptilien.  Auch  bei  ihnen  wird  der  Thymus  aus  Epithelknospen 
dorsaler  Kiementaschen  gebildet.  Bei  Eidechsen  zeigt  der  Thymus  der 
3.  Spalte  dorsoventral  einen  größeren  Durchmesser  als  jener  der  2.  Spalte. 
Das  rührt  daher,  daß  hier  das  Epithel  dieser  Spalte  in  größerer  Ausdehnung 
zur  Bildung  von  Thymusgewebe  herangezogen  wird.  Dadurch  sind  hier 
gerade  an  der  3.  Spalte  Zustände  vorbereitet,  die  bei  Säugetieren  eine  Weiter- 
bildung erfahren  haben.  In  dem  schlanken  ventralen  Fortsatz  dieser  Spalte 
erblickt  Maurer  das  Homologon  der  Hauptbildungsstätte  der  Säugetier- 
thymus.  Die  sämtlichen  Derivate  der  3.  Spalte  lösen  sich  in  Zusammen- 
hang vom  Schlundrohr  ab.  Das  ist  ein  Punkt,  auf  den  man  im  Hinblick 
auf  die  Verhältnisse  bei  Säugetieren  großes  Gewicht  legen  muß.  Es  macht 
dies  die  Bezeichnungen  vieler  Autoren  verständlich,  die  hier  von  Neben- 
thymus  sprechen.  Die  4.  Schlundspalte  bildet  bei  der  Eidechse  nach  über- 
einstimmenden Angaben  keine  Thymusknospe. 

Vögel  lassen  ebenfalls  dorsale  Schlundtaschenknospen  als  Matrix  der 
Thymusentwicklung  erkennen. 

Säugetiere.  Der  Thymus  der  Säugetiere  steht  insofern  in  gewissem 
Gegensatz  zum  Thymus  niederer  Wirbeltiere,  als  nicht  die  dorsalen,  sondern 
die  ventralen  Taschen  der  Schlundspalten  in  ihrer  epithelialen  Auskleidung 
das  Bildungsmaterial  abgeben.  Dabei  bestehen  wieder  Unterschiede  hin- 
sichtiich  der  Zahl  der  thymusliefernden  Spalten.  Im  allgemeinen  ist  die 
3.  Spalte  für  die  Thymusbildung  am  wichtigsten,  doch  spielt  nicht  selten 
auch  die  4.,  in  einigen  Fällen  auch  die  2.  eine  Rolle. 

Es  sind  Vertreter  sehr  vieler  Klassen  auf  die  Entwicklung  des  Thymus 
untersucht  worden:  bei  Echidna  bildet  sich  der  Thymus  nur  aus  der  3.  Spalte 
(Maurer),  ebenso  beim  Schwein  (Stieda,  Fischelis)  und  beim  Maulwurf 
(Verdun).  Beim  Kaninchen  bildet  außer  der  3.  auch  die  2.  Kiemenspalte 
eine  Thymusanlage  (Kölliker),  die  aber  nach  Verdun  rasch  wieder  schwin- 
det und  nicht  an  dem  bleibenden  Thymus  teilnimmt.  Bis  jetzt  ist  bei  keiner 
anderen  Säugetierform  eine  Thymusbildung  aus  der  2.  Spalte  bekannt 
geworden,  wohl  aber  hat  man  beim  Schaf,  der  Katze,  dem  Dromedar  und 
beim  Menschen  neben  der  großen  Thymusbildung  der  3.  Spalte  auch  eine 
solche  aus  der  4.  Spalte  hervorgehen  sehen. 

Seitdem  Kölliker  zuerst  nachgewiesen  hat,  daß  der  Thymus  nicht 
aus  mesodermaler,  sondern  epithelialer  Grundlage  hervorgeht,  hat  man 
bald  das  Entoderm  der  Schlundspalten,  wie  Kölliker  selbst  tat,  bald 
das  Ektoderm  der  äußeren  Kiemenfurchen  als  die  Ursprungsstätte  des 
Thymus  angesehen.  So  hat  His  den  Sinus  praecervicalis  dafür  angesprochen. 
Die  meisten  neueren  Autoren  haben  die  entodermale  Herkunft  des  Thymus 
festgestellt,  und  diese  Auffassung  gewann  auch  Maurer  bei  den  Unter- 
suchungen an  Echidna. 

Was  die  histogenetische  Entwicklung  der  Thymustextur  betrifft,  so 
ist  Maurer  ein  strenger  Vertreter  der  epithelialen  Deutung  der  sogenannten 
kleinen  Rindenzellen.  Es  stimme  die  histologische  Thymusausbildung  bei 
Säugetieren  mit  derjenigen  bei  niederen  Formen  überein.  Auch  hier  bilde 
sich  adenoides  Gewebe  direkt  aus  der  epithelialen  Anlage  aus.  Das  kom- 
pakte Organ  treibe  kleine  rundliche  Sprosse,  welche  den  Bau  von  Lymph- 
follikeln  zeigten  und  in  ihrer  oberflächlichen  Anordnung  eine  Rindenschicht 
bildeten.  Hier  finde  die  reichlichste  Zellenvermehrung  statt.  Im  Innern, 
in  der  Marksubstanz,  die  erst  postembryonal  von  der  Rinde  durch  ihr 
histologisches  Verhalten  verschieden  werde,  träten  die  ersten  konzentrischen 
Körperchen  des  Thymus  auf.  Dieselben  würden  verschieden  beurteilt, 
teils  als  Reste  der  sich  rückbildenden  Blutgefäße,  teils  als  Reste  der  epi- 
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thelialen  Anlage  in  dem  Sinne,  daß  gewisse  epithelogene  Elemente  wieder  epi- 
thelioiden  Charakter  annähmen  und  in  Kankroidkugel-ähnlicher  Form  ange- 
ordnet im  Thymusgewebe  aufträten.  (Ueber  die  Unstimmigkeit  der  Meinungen 
von  der  Natur  der  Thymusrindenzellen,  sowie  über  die  Einwanderungstheorie 
der  Lymphozyten  vergleiche  man  die  Ausführungen  in  Anhang  II).  — 

Ueber  die  Altersinvolution  des  Thymus  bei  Haustieren  finden 
sieh  folgende  Angaben  bei  Trautmann:  Die  Altersinvolution  setzt  bei 
unseren  Haustieren  zu  sehr  wechselnden  Zeiten  ein,  und  zwar  ungefähr 
beim  Rinde  mit  4—6,  bei  Schaf,  Ziege,  Schwein  mit  1 — 2  (bei  Schaf  und 
Ziege  ist  die  Involution  sicher  nicht  vor  2  Jahren  beendet),  bei  der  Katze 
mit  y2 — 1,  nach  anderen  mit  2 — 3  Jahren.  Beim  Pferde  soll  mit  2 — 2  %  Jahren 
der  Thymus  bis  auf  geringe  Reste  verschwunden  sein.  Nach  Baum  beginnt 
beim  Hunde1)  nach  anfänglicher  Zunahme  des  Organs  am  14.  Lebenstage 
das  Stadium  der  Involution  (Thymus:  Körpergewicht  =  1 : 170).  Am 
Ende  des  2. — 3.  Lebensmonats  hat  die  Involution  bis  auf  kleine  Reste  die 
sich  in  Spuren  noch  nach  2 — 3  Jahren  ( —  Gebelse  fand  bei  6-  bis  8- 
jährigen  Hunden  Thymusgewichte  von  6,5 — 13,2  g  — )  nachweisen  lassen, 
ihren  Abschluß  erreicht  (1 : 1200 — 1600).  Der  Involutionsprozeß,  durch 
den  der  Thymus  den  Charakter  eines  zusammenhängenden,  einheitlichen 
Körpers  oft  verliert,  beginnt  in  der  Regel  am  Halsteil  des  Thymus  und 
besteht  in  einem  allmählichen  Ersatz  des  schwindenden  Parenchyms  durch 
Fettgewebe,  das  bei  gut  genährten  Tieren  als  thymischer  Fettkörper  im 
großen  und  ganzen  die  Form  der  Drüse  beibehält.  Noch  bis  ins  hohe  Alter 
erhalten  sich,  ähnlich  wie  bei  Menschen,  besonders  bei  Rind  (Pflücke)  und 
Hund  (Hammar)1)  größere  und  kleinere  Herde  von  Thymusgewebe,  denen 
zu  diesen  Zeiten  noch  eine  gewisse  physiologische  Bedeutung  beigemessen 
wird. 

Anhang  IL 

Gewebseigentümliehkeiten  des  Menschenthymus. 

Die  schlauchförmige,  erste  Anlage  der  Brieseldrüse  wandelt  sich  schon 
in  frühembryonaler  Zeit  in  einen  soliden  Körper  um,  der  aus  epithelialen 
Strängen  besteht;  jedoch  bleiben  zwischen  diesen  Strängen  vorübergehend, 
eventuell  bis  in  postfetale  Zeit  kleine  Epithelbläschen  liegen.  Aus  dieser 
Anlage,  die  sich  in  Läppchen  an  gemeinsamen  zentralen  Strang  gliedert, 
entwickelt  der  Thymus  seinen  endgültigen  Organbau,  und  zwar  ähnlich  wie 
die  Tonsillen,  wie  Petersen  sagt,  dem  ich  in  dieser  Darstellung  folge: 

„Wie  bei  den  Mandeln  sich  in  unmittelbarer  Berührung  mit  dem  Epithel  Lympho- 
zyten ansammeln,  so  auch  beim  Thymus.  Um  die  Läppchen  häufen  sich  kleine  runde 
Zellen  und  dringen  in  den  Epithelkörper  ein.  Die  einwandernden  Zellen  sprengen  den 
Epithelverband,  machen  ihn  so  gut  wie  unkenntlich.  Während  aber  das  periphere 
Lymphorgan  dauernd  einen  Mantel  lymphatischen  Gewebes  zeigt,  werden  bei  dem  Thymus 
die  einwandernden  Zellen  völlig  im  Epithelkörper  untergebracht,  und  aus  dem  umgeben- 
den Bindegewebe  verschwinden  sie  wieder  vollständig.  Bei  dieser  Durchdringung  mit 
kleinen  Zellen  verhält  sich  die  Außen-  und  Innenzone  der  Läppchen  verschieden.  Der 
innere  Teil  enthält  nur  wenige  solcher  Zellen,  der  äußere  sein:  viele.  So  unterscheidet 
man  Mark  und  Rinde  —  im  mikroskopischen  Präparat  leicht  durch  die  dunklere  und  hellere 
Färbung  (Kernfärbung)  kenntlich." 

„Der  Unterschied  von  Mark  und  Rinde  beruht  zunächst  auf  einem  verschiedenen 
Gehalt  an  den  beiden  Bestandteilen  des  Organs,  den  eingewanderten  Zellen  und  den  Resten 
des  Epithelkörpers.  Die  ersteren  nennen  wir  die  „kleinen  Thymuszellen".  Sie  sind  von 
Lymphozyten  nicht  zu  unterscheiden,  wenn  man  z.  B.  die  Lymphozyten  eines  Lymph- 
knotens desselben  Individuums  mit  ihnen  vergleicht,  wobei  eine  gleiche  Behandlung  der 

1)  Nach  Hammar  beginnt  die  Altersinvolution  beim  Hunde  erst  im  2.  Lebensjahre. 
Er  glaubt,  daß  Baum  akzidentell  involvierte  Thymusdrüsen  untersucht  hat.  Die  Angaben 
Baums  werden  jedoch  an  einem  großen  Hundematerial  von  Bäsch  und  Klose  bestätigt. 
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verglichenen  Präparate  die  Voraussetzung  bildet.  Die  meisten  Untersucher  betrachten 
die  kleinen  Zellen  deshalb  als  wahre  Lymphozyten  und  rechnen  den  Thymus  deshalb  zu 
den  lymphatischen  oder  lymphoepithelialen  Organen." 

„Der  zweite  Bestandteil  ist  das  Thymusretikulum.  Es  besteht  aus  verzweigten  Zellen, 
in  deren  Maschen  die  kleinen  Zellen  eingelagert  sind.  Dieses  Netz  ist  aus  dem  Epithel, 
gleichsam  durch  Auseinanderweichen  seiner  Zellen,  hervorgegangen.  Die  einzelnen  Zellen 
des  Netzes  sind  protoplasmareich,  mit  großen  chromatinarmen  Kernen  versehen,  die 
meist  einen  Pseudonukleolus  zeigen.  Die  Formen  der  Netzelemente  sind  sehr  mannig- 
faltig. Teile,  die  mit  dem  mesenchymatischen  Retikulum  der  typischen  hämopoetischen 
Organe  große  Aehnlichkeit  haben,  also  aus  im  Schnitt  meist  dreieckigen  Figuren  mit 
schlanken  Kernen  bestehen,  stehen  derben  Klumpen  gegenüber,  die  aussehen,  als  wenn 
zwei  Zellen  mit  breiter  Fläche  zusammenlägen  und  nur  nach  der  anderen  Seite  in  ein 
Retikulum  übergingen.  Die  Formenmannigfaltigkeit  ist  außerordentlich  und  viel  größer 
als  in  dem  Retikulum,  z.  B.  der  Milz  oder  des  lymphatischen  Gewebes  im  Lymphknoten. 
In  der  Rinde  sind  die  kleinen  Zellen  dicht  in  das  Retikulum  hineingepackt.  Hellere  Stellen 
in  der  Rinde  bedeuten  Blutgefäße  oder  Netzzellen. 

Im  Mark  ist  das  Netz  dicht  und  enthält  weit  weniger  kleine  Zellen.  Hin  und  wieder 
sind  dagegen  Zellen  sichtbar,  die  isolierte  Epithelzellen  der  ursprünglichen  Anlage  zu  sein 
scheinen  (Markzellen).  Es  ist  jedoch  wahrscheinlich,  daß  es  Netzteile  mit  nur  wenigen 
Fortsätzen  sind,  deren  keiner  im  Schnitt  getroffen  ist;  sie  werden  auch  nicht  von  allen 
Autoren  als  etwas  Besonderes  aufgeführt."  (Nach  Petersen.) 

„Das  Kennzeichen  des  Thymus  sind  die  HASSALLSchen  Körper1). 
Sie  gehen  aus  dem  epithelialen  Teil,  also  dem  Retikulum,  hervor  und  finden 
sich  bald  nach  der  Ausbildung  des  bleibenden  Gefüges  des  Organs  (3.  Monat). 
Sie  sind  das  Kennzeichen  der  Marksubstanz,  kommen  aber  zuweilen  weit 
peripher  im  Läppchen  unter  dicht  gehäuften  kleinen  Zellen  vor.  Die  Hassall- 
schen  Körper  sind  Verdichtungen  des  Retikulums.  Im  einfachsten  Falle 
handelt  es  sich  um  Komplexe  aus  zwei  oder  drei  Zellen,  weiterhin  findet  man 
unregelmäßige  Stränge  und  Klumpen,  ohne  daß  eine  bestimmte  Anordnung 
der  Zellen  deutlich  würde.  Das  typische  Körperchen  weist  jedoch  einen 
schaligen  Bau  auf.  Die  äußeren  Zellen  unterscheiden  sich  wenig  von  dem 
vorher  genannten  Körperchen,  dann  folgen  schalenförmige  Elemente  und 
im  Innern  liegen  Klumpen  und  Brocken,  Reste  zerfallener  Zellen,  in  denen 
häufig  auch  kohlensaurer  Kalk  abgelagert  sein  soll.  Zuweilen  befindet 
sich  im  Innern  ein  Hohlraum,  der  dann  meistens  Leukozyten  (auch  Eosino- 
phile) enthält.  Diese  haben  wohl  jene  zerfallenen  Reste  fortgeschafft  (ver- 
flüssigt durch  extrazelluläre  Elemente  oder  auch  unmittelbar  aufgefressen). 
Im  übrigen  finden  sich  unter  den  HASSALLSchen  Körperchen  die  mannig- 
fachsten Formen  und  Uebergänge."'  (Nach  Petersen.) 

Nach  der  soeben  gegebenen  Darstellung,  welche  sich  im  wesentlichen  aus  der  Forschung 
von  Hammar,  Maximow  ergibt,  handelt  es  sich  bei  der  gewöhnlichen  Ausgestaltung  des 
Thymus  um  eine  Einwanderung  von  Lymphozyten  in  das  mehr  und  mehr  gelockerte  epi- 
theliale Strangnetz  des  Thymuskörpers ;  der  epitheliale  Körper  wird  scheinbar  ersetzt 
von  den  Lymphozyten  („Substitutionstheorie").  Andere  Autoren  ließen  die  kleinen  Zellen 
des  Thymus  aus  einer  Umwandlung  der  Epithelien  („Transformationstheorie")  hervorgehen 
(Rabl,  Stöhr,  Schridde  u.  a.). 

Es  sei  noch  angemerkt,  daß  in  der  Thymusrinde,  besonders  in  enger  Anlehnung 
an  ihre  präkapillären  Gefäße,  nicht  selten  Herde  von  knochenmarksähnlicher  Leukozyten- 
bildung, und  zwar  zumeist  von  eosionphil gekörnten  Leukozyten  gefunden,  werden.  Strittig 
sind,  wie  Fischel  neuerdings  angibt,  Natur  und  Schicksal  bestimmter,  mit  Eosin  un- 
schwer anfärbbarer  Gebilde,  die  gelegentlich  als  „myoide  Zellen"  in  der  Literatur  Nennung 
gefunden  haben.  Bestimmter  äußerte  sich  über  sie  Schaffer,  indem  er  ausführte,  es  seien 
in  die  Lücken  des  Retikulums  von  epithelialen  Zellen  oft  einzelne  größere,  manchmal 
abgerundete  Epithelien  eingestreut;  man  habe  diese  auch  als  einzellige  HASSAixsche 
Körper  bezeichnet;  bei  niederen  Wirbeltieren  zeigten  diese  Zellen  konzentrische  oder  aus- 
gesprochen quer  verlaufende  Streifung  ihres  Protoplasmas,  weshalb  man  sie  als  „myoide 
Zellen"  bezeichnet  habe.  Auch  längliche  und  verästelte  Gebilde  seien  in  diesem  Sinn  be- 
schrieben worden. 

1)  Hassall,  Arthur  Hill  (1817—1894)  war  ein  u.  a.  als  Nahrungsmittelhygieniker 
bekannter  Arzt  in  London.  Warum  man  im  deutschen  Schrifttum  seinen  Namen  fast 
stets  als  „Hassal"  verstümmelt,  ist  nicht  einzusehen. 
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II.  Entwicklungstörungen  des  Thymus. 

Die  Eigenart  des  Werdegangs  und  der  Ortsversehiebung  der  inneren 
Brustdrüse  bedingen  es,  daß  Störungen  der  Anlage  und  quantitativen 
Ausbildung  einerseits,  Störungen  der  Form  und  Lage  in  einem  ge- 
meinsamen Abschnitt  anderseits  behandelt  werden  müssen.  Schließlich 
bleibt  noch  die  Frage  der  Gewebsmißbildungen  und  geschwulst- 
artigen Fehlbildungen  im  Thymusbereich  übrig. 

A.  Störungen  der  Anlage  und  Massenausbildung. 

1.  Agenesia  glandulae  thymi. 

Wenn  Bourneville  bei  292  psychopathischen  Kindern  in  73  %  keinen 
Thymus  fand,  wenn  fernerhin  von  Katz  für  61  Kinder,  die  teils  als  normal, 
teils  als  geistig  abnorm  bezeichnet  wurden,  ähnliche  Resultate  behauptet 
worden  sind  (Wiesel),  so  möge  man  das  nicht  im  Sinn  eines  primären 
Mangels  der  inneren  Brustdrüse  auffassen!  Solcherlei  Feststellungen  haben 
keinen  großen  Wert,  wenn  nicht  mikroskopische  Kontrollen  der  Gewebe 
der  Hals-  und  Präkordialgegend  in  so  ausreichendem  Maß  stattfanden,  daß 
alle  Zweifel  verstummen  müssen.  Vermutlich  lagen  recht  beträchtliche 
Involutionsfolgen  an  der  Brustdrüse  vor,  welche  verbunden  mit  mangel- 
hafter Technik  (d.  h.  ohne  Anwendung  sorgsamer  mikroskopischer  Nach- 
prüfung der  im  Hals-  und  Mittelfellgebiet  vorhandenen  scheinbar  drüsen- 
freien Fett-  und  Bindegewebslagen)  einen  Thymusmangel  vortäuschten. 

Aehnliches  erlebte  ich  selbst  vor  kurzer  Zeit.  Im  Fall  eines  8  Tage  alten  Kindes, 
das  bei  Cheilognathopalatoschisis,  Iriskolobom  und  Hexadaktylie  pneumonisch  zugrunde 
ging,  wurde  bei  der  Leichenöffnung  ein  als  Briesel  ansprechbares  Organ  vermißt.  Erst 
als  man  nach  sorgsamer  Härtung  das  Mittelfell  und  die  Halsorgane  vorsichtig  durchpräpa- 
rierte und  mikroskopisch  musterte,  ergab  sich  der  Befimd  eines  in  überraschender  Weise 
fortgeschritten  reduzierten  Thymus. 

Erfahrungen  an  entsprechend  gehärtetem  und  reihenweise  in  Schnitten  histologisch 
durchmustertem  Untersuchungsgut  lassen  die  älteren  Mitteilungen  von  Thymusmangel 
(Bischoff  und  Friedleben)  mit  großer  Skepsis  aufnehmen.  Schon  hat  auch  für  3  Fälle 
Friedlebens  Hennig  mit  guten  Gründen  darauf  hingewiesen,  es  sei  der  Thymus  jeweils 
wohl  sekundär  infolge  Krankheit  der  kleinen  Patienten  geschwunden.  Das  Kind,  von  dem 
Bischoff  gesprochen,  war  tot  geboren  worden ;  auch  hier  wäre  die  Frage  einer  intrauterinen 
Involution  zu  stellen  gewesen.  Gänzlich  unbrauchbar  ist  eine  Beobachtung  von  Clark, 
die  ein  8  Monate  altes  Kind  betraf,  das  nach  2-monatigem  Kranksein  (Wassersucht!)  ver- 
storben war.  Auch  eine  Mitteilung  v.  Surys  (Thymusmangel  bei  einem  3  Wochen  alten, 
bronchopneumonischen  Knaben)  hält  der  Kritik  nicht  stand. 

Seit  20  Jahren  verfolge  ich  selbst  diese  Angelegenheit  des  angeborenen 
Thymusmangels.  Es  ist  mir  nur  ein  einziges  Mal  begegnet,  und  zwar 
im  Fall  eines  sehr  zwerghaften,  chondrodystrophischen  Neugeborenen  von 
zwei  Kopfhöhen,  daß  ich  auch  in  mikroskopischen  Schnitten  des  Gewebes 
über  dem  Herzbeutel,  im  Jugulum  und  unter  der  kleinen  Schilddrüse  kein 
Thymusgewebe  fand.  Leider  habe  ich  damals  nicht  die  ganze  vordere  Hals- 
region mit  ihren  Eingeweiden  vom  Zungenbein  abwärts  in  mikroskopische 
Schnittserien  zerlegt.  Ich  kann  also  nicht  einmal  hier  widerspruchslos  be- 
haupten, daß  nicht  doch  etwa,  verbunden  mit  Epithelkörperchen  oder  im 
Schilddrüsenbereich  versteckt,  kleinste  Ausbildungen  von  Thymusgewebe 
gegeben  gewesen  wären.  Uebrigens  lagen  mir  seit  jener  Zeit  wenigstens 
ein  Dutzend  chondrodystropher  Früchte  vor,  die  ich  auf  Anwesenheit  des 
Thymus  usw.  prüfen  konnte.  Ich  habe  an  ihnen  schon  grob  anatomisch 
weder  Anomalien  der  Ausbildung  der  Brieseldrüse,  noch  der  Schilddrüse 
wahrnehmen  können. 


724 


Kapitel  X. 


Die  eben  genannte  Feststellung  bei  einem  chondrodystrophen  Neu- 
geborenen leitet  über  zur  Frage,  ob  nicht  ein  Zusammenhang  andersartiger 
Mißbildungen  mit  Thymusmangel  vorkomme.  Wenn  in  dieser  Beziehung 
als  athymisch  Fälle  von  Äkardie  und  azephaler  HemiaJcardie  aufgezeichnet 
worden  sind,  Vorkommnisse,  welche  Hennig,  Brodie  und  ich  selbst  mit- 
geteilt haben,  so  darf  man  nicht  vergessen,  daß  es  sich  hier  schwerüch  um 
ein  Fehlen  primärer  Art  handelte;  denn  man  wird  wohl  die  höchst  unvoll- 
ständigen Entwicklungsverhältnisse  jener  akardialen  und  hemiakardialen 
Zwillingsfrüchte  im  wesentlichen  auf  Rückbildung  vorher  angelegter  Organe, 
nicht  aber  auf  primär  mangelnde  Differenzierung  beziehen  müssen  (vgl. 
darüber  Rob.  Meyer  und  Gg.  B.  Gruber  [Ziegl.  Beitr.  69]).  Jedenfalls 
ist  diese  große  Fülle  von  Vorkommnissen  mit  allerlei  Defekten  von  drüsigen 
Organen  nicht  eindeutig  genug,  um  daraus  auf  eine  Agenesis  des  Thymus 
schließen  zu  können. 

Wenn  man  also  die  Mitteilungen  über  Thymusaplasie  streng  kritisch 
betrachtet,  so  bleibt  vorläufig  die  Frage  offen,  ob  es  wirklich  einen  der- 
artig vollständigen,  primären  Thymusmangel  überhaupt  gibt.  Diese  Frage 
ist  um  so  berechtigter,  als  bekanntlich  H.  Vogt  auf  Grund  seiner  mit  Klose 
durchgeführten  Experimente,  welche  auf  eine  Erreichung  eines  völlig 
thymopriven  Zustandes  bei  Versuchstieren  abzielten,  das  Krankheitsbild 
einer  „Iäiotia  thymica"  (besser  „athymica")  aufgestellt  hat. 

Wie  ich  einem  Vortrag  von  Kahle  über  den  gleichen  Gegenstand  vor  der  Göttinger 
Medizinischen  Gesellschaft  am  4.  II.  1932  entnommen  habe,  ist  bisher  keiner  der  ein- 
schlägigen Fälle  (Galant)  —  mit  Ausnahme  eines  von  Kahle  selbst  geschilderten  — 
durch  sorgsame  Leichenöffnung  sicherzustellen  gewesen.  Kahles  Beobachtung  bezog 
sich  auf  einen  3jährigen  Knaben  mit  angeborener  Idiotie  und  infantilem  Myxödem:  Die 
Schilddrüse  war  klein,  wies  einige  durchscheinende  Bläschen  auf  —  wie  bei  einem  Kolloid- 
kropf etwa  — ,  die  Hypophyse  war  „wie  eine  Himbeere"  gestaltet,  überragte  den  „nicht 
geschlossenen  Türkensattel,  obwohl  sie  kleiner  als  in  der  Norm  erschien,  die  Hoden  waren 
kryptorch,  der  Thymus  wurde  trotz  sorgsamen  Suchens  weder  über  dem  Herzbeutel  noch 
in  der  Nachbarschaft  der  Schilddrüse  noch  im  Jugulum  gefunden,  auch  habe  ein  ent- 
sprechender Fettgewebskörper  gefehlt.  Leider  ist  nach  dem  Thymus  nicht  mit  histo- 
logischen Methoden  gesucht  worden.  Infolgedessen  kann  man  wohl  auch  in  diesem  Fall 
jene  Einwände  nicht  umgehen,  welche  oben  gegenüber  den  Mitteilungen  von  Bourneville 
und  Katz  gemacht  worden  sind.  — 

Bei  Haustieren  ist  völliger  Thymusmangel  ebensowenig  beobachtet  worden,  als  eine 
primäre  Hypoplasie. 

2.  Hypoplasia  glandulae  thymi. 

Ueber  das  Vorkommen  einer  unterentwickelten  Thymusdrüse  kann  keiner- 
lei Zweifel  bestehen,  wennschon  für  den  Einzelfall  überlegt  werden  muß, 
ob  die  vorgefundene  thymische  Kleinheit  oder  Schmächtigkeit  nicht  etwa 
durch  eine  akzidentelle  Involution  in  der  Zeit  unmittelbar  vor  dem  Tode 
bedingt  sei.  Für  die  Unterentwicklung  des  Thymus  spricht  nun  aber  nicht 
etwa  allein  eine  Kleinheit  des  Umfangs,  vielmehr  wird  —  entsprechend 
der  Ortsverschiebung  der  Brustdrüse  bei  orthologischer  Bildung  —  die 
Hypoplasie  sehr  oft  mit  einem  Verharren  des  schmächtigen  Thymusteils 
in  einem  Gebiet  zu  erwarten  sein,  das  gegenüber  der  Normallage  des  Briesels 
kranialwärts  zu  suchen  ist.  Dies  Verhalten  drückt  sich  in  mehreren  Mit- 
teilungen des  Schrifttums  aus,  etwa  wie  es  von  Gg.  B.  Gruber  (1922)  und 
von  Roessle  (1932)  mit  Beigabe  von  Bildern  zur  Darstellung  kam  (Fig.  5 
und  Fig.  6). 

Die  eben  genannten  Beobachtungen  boten  keinen  Anhaltspunkt  da- 
für, daß  die  Thymusmißbildung  nur  eine  Teilerscheinung  sonstiger  wahr- 
scheinlich synergischer  Entwicklungsfehler  im  Gebiet  der  Branchialorgane 
gewesen  seien;  freilich  läßt  sich  einwenden,  es  sei  in  diesen  beiden  Fällen 
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nur  makroskopisch  untersucht  worden,  während  hier  —  ähnlich  wie  bei 
der  Erforschung  von  Persistenzen  der  Urnierengänge  —  die  Prüfung  fein 
anatomischer  Reihenschnitte,  gegebenenfalls  mit  nachfolgendem  rekonstruk- 
tiven Modellbau  dringend,  nötig  erschiene,  eine  Forderung,  deren  Be- 
rechtigung übrigens  gerade  die  RoESSLESche  Bearbeitung  von  gleichzeitigen 
Mißbildungen  branchiogener  Organe  aufs  Neue  erwiesen  hat. 


Beobachtungen  über  synergisch-brancMogene  Bildung s fehler  der  Thymus- 
drüse liegen  mehrfach  vor: 


Fig.  5.  Kleinheit  der  rechten  Thymushälfte,  die  als  Fig.  6.  Hypoplasie  der  rechten 
erbsengroßes  eiförmiges  Gebilde  unmittelbar  ein  den  Thymushälfte,  die  nur  als  ein  per- 
unteren Schild drüsenrand  anschließend  im  Jugulum  sistierendes  Halsstück  der  „Brust- 
so  gelegen  war,  daß  sie  den  Truncus  venosus  ano-  drüse"  vorhanden  ist.  Dement- 
nymus  nicht  ganz  deckte.  Eine  eng  nachbarliche  sprechend  machte  sich  der  linke 
Ablehnung  an  den  gehörig  großen  linken  Thymus-  Thymusanteil  im  Jugulum  und 
läppen  fehlt.  [Befund  bei  einer  sonst  wohlgebil-  im  oberen  Mittelfell  stärker  nach 
deten  und  in  bestem  Erhaltungszustand  geborenen  rechts  hin  breit.  [Befund  von 
männlichen  Frucht  von  23  cm  Länge.  Eigene  Beob-  Roessle  bei  einem  neugeborenen 
achtung.]  Mädchen.] 


einer  37  cm  langen  weiblichen  Frühgeburt  zufiel,  welche  infolge  einer  Unter- 
entwicklung der  Mandibula  und  der  Zunge  („Rachenzunge")  durch  Mikro- 
gnathie,  Mikroglossie,  Mikrostomie  und  durch  eine  Hypoplasie  der  Schild- 
drüse, ferner  durch  angeborene  Herzvergrößerung  —  abgesehen  von  der  Thy- 
museigenart  —  ausgezeichnet  war.  Wie  das  Bild  zeigt,  fand  sich  auf  jeder 
Seite,  annähernd  symmetrisch,  jeweils  im  oberen  Teil  des  Karotidendreiecks 
und  eng  benachbart  dem  großen  Zungenbeinhorn  ein  ovoider,  y2 — 1/i  cem 
großer,  drüsenartiger  Körper,  der  teilweise  die  Gefäßscheide  bedeckte,  mit 
der  Schilddrüse  in  keinem  geweblichen  Zusammenhang  stand  und  weder 
nach  aufwärts  noch  nach  abwärts  einen  Fortsatz  erkennen  ließ.  Zum  Nervus 
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vagus  standen  diese  Gebilde,  die  sich  histologisch  als  ganz  regelrecht  ge- 
lapptes Thymusgewebe  mit  nicht  durchweg  deutlich  zu  trennender  Mark- 
und  Rindenschicht,  durchsetzt  von  zahlreichen  HASSALLSchen  Körperchen 
entpuppten,  nicht  in  Verbindung. 

Ich  habe  seit  jener  Zeit  eine  größere  Zahl  von  mikrognathischen  und  agnathischen 
Früchten,  zum  Teil  auch  mit  beträchtlichen  Entwicklungsstörungen  im  Zungen-  und 
Ohrbereich,  untersuchen  können,  ohne  jedoch  ein  zweites  Mal  auf  ähnliche  Verhältnisse 
zu  stoßen.  Auch  in  Jenckels  Fall  scheint  sich  die  Mißbildung  jeweils  im  wesentlichen 
auf  die  Gegend  der  1.  Schlundtasche  beschränkt  zu  haben,  wenn  auch  die  Kleinheit 

der  Schilddrüse  („kaffeeboh- 
nengroß") und  des  Thymus 
(1,6 : 1,0 :  0,6  cm)  unverkennbar 
war.  Hecker  hat  für  ei- 
nen äußerlich  vollkommen  der 
jENCKELSchen  Frucht  gleichen- 
den Agnathus  keine  Angaben 
über  Kleinheit  der  fraglichen 
Drüsen  gemacht;  aber  es  geht 
aus  seiner  Zeichnung  des  Hals- 
präparates zum  mindesten  eine 
Kleinheit  der  ordentlich  ge- 
lagerten Schilddrüse  hervor, 
während  der  Thymus  unbe- 
rücksichtigt blieb.  Andererseits 
aber  fiel  bei  einem  von  Ullers- 
berger  (Diss.  Würzburg,  1822) 
beschriebenenMikrognathen,  der 
später  auch  Hesselbach,  Foer- 
ster  und  Frz.  v.  Winckel 
vorgelegen ,  eine  besondere 
Größe  des  „vierlappigen"  Thy- 
mus auf.  Der  akranische  und 
mit  Rhachischisis  komplizierte 
Mikrognath  Kuses  (Münch, 
med.  Wochenschr.  1901,  Nr.  48, 
S.  890)  soll  ebenfalls  ei- 
nen „großen"  Thymus  gehabt 
haben. 

Ob  der  von  Nanotti 
veröffentlichte  Fall  eines 
Befundes  kleiner  jederseits 
neben  dem  Zungenbein  lie- 
gender „Thymustumoren" 
bei  einem  Kind  mit  Hasen- 
Fig.  7.  Hypoplasie  des  Thymus  in  Form  beiderseitiger     Scharte  und  einer  Ohrmiß- 
Halsthymen.  Hypoplasie  der  Schilddrüse,  Mikrognathie     bildung  ganz  und  gar  mei- 
und  Mikrostomie.  [Eigene  Beobachtung.]  ner   in  Fig.  7  wiederge- 

gebenen Beobachtung  ent- 
spricht, ist  fraglich.  Ich  konnte  über  den  Brustthymus  in  der  Arbeit 
Nanottis  keine  Gewißheit  finden. 

Was  die  hypoplastische  Entwicklung  des  Thymus  bei  Aplasie  der  Glandula 
thyreoidea  anbelangt,  so  ist  sehr  vorsichtige  Beurteilung  der  Thymusklein- 
heit  nötig,  wenn  es  sich  um  den  Leichenbefund  von  myxödematischen 
Kindern  handelt,  die  kürzere  oder  längere  Zeit  gelebt.  Auch  Erdheim, 
der  entsprechende  Vorkommnisse  als  erster  in  Serienschnitten  zuverlässig 
untersucht  hat,  spricht  sich  hier  sehr  vorsichtig  aus,  wenn  er  sagt:  „  ...  in 
unseren  3  Fällen  handelte  es  sich  um  im  höchsten  Grade  marantische  Kinder, 
die  auch  zum  Teil  Erscheinungen  von  Seiten  des  Darmes  darboten.  Ver- 
gleicht man  aber  unsere  Maße  mit  den  Durchschnittsmaßen  Friedlebens, 
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so  kommt  man  zur  Ueberzeugung,  daß  in  unseren  Fällen  die  Thymusatrophie 
einen  noch  höheren  Grad  erreichte,  als  er  bei  Marasmus  für  gewöhnlich 
angetroffen  wird.  Auch  unsere  eigenen  Messungen  des  Thymus  bei  ma- 
rantischen, gleich  alten  Kindern  ergaben  nie  so  geringe  Werte  wie  in  den 
Fällen  von  Schilddrüsenaplasie.  Wir  möchten  aber  vorläufig  die  Frage 
unentschieden  lassen,  ob  die  Kleinheit  des  Thymus  in  unseren  Fällen  auf 
den  Marasmus  allein  zurückzuführen  oder  ob  hier  wohl  ein  anderer  Faktor 
im  Spiele  sei."  Dasselbe  dürfte  für  Zuckermanns  Mitteilung  gelten.  In 
einem  durch  Maresch  mitgeteilten  Fall  von  Schilddrüsenaplasie  sei  der 
Thymus  dem  Kindesalter  entsprechend  klein  gewesen;  dasselbe  ist  von 
einer  Beobachtung  Peuckers  zu  sagen,  während  für  den  auffallend  kleinen 
Thymus  eines  2  ^jährigen  schilddrüsenlosen,  sporadisch  kretinischen  Kindes, 
das  Kocaz  und  Cruchet  erwähnt  haben,  die  Ueberlegungen  Erdheims  zu- 
treffen mögen. 

Peukers,  Quinckes,  Bernheim-Karers,  Dieterles  und  Schilders 
Darstellungen  des  Thymusbefundes  bei  Schilddrüsenaplasie  geben  keinen 
gesicherten  Anhaltspunkt  für  eine  gleichzeitige  primäre  Hypoplasie  der 
Brieseldrüse,  ebensowenig  die  Mitteilungen  von  Schultz  und  von  Wegelin. 
Diese  Feststellungen  lassen  also  das  Problem  der  Thymusbeeinträchtigung 
bei  Schilddrüsenmangel  nicht  als  erledigt  gelten,  was  vielleicht  am  besten 
aus  der  Betrachtung  des  von  Hammar  und  Hellmann  bearbeiteten  Vor- 
kommnisses eines  Myxödems  bei  einem  32/3jährigen  Kinde  ergibt:  Eine  Hypo- 
plasie der  Brieseldrüse  lag  auch  hier  nicht  vor;  geweblich  fiel  bei  der  Analyse 
nach  Hammar  eine  relativ  reichliche  Menge  der  Rinde  auf,  auch  fehlten 
verkalkte  HASSALLSche  Körperchen,  während  sich  unverkalkte  im  Rahmen 
des  Physiologischen  hielten. 

Es  sei  darauf  hingewiesen,  daß  Löwentiial  eine  übersichtliche,  tabellarische  Zu- 
sammenstellung der  Schilddrüsenbefunde  und  des  Thymusverhaltens  bei  thyreoaplasischem 
Myxödem,  Mongolismus  und  Idiotie  wiedergegeben  hat  (cf.  S.  778  seiner  Bearbeitung!). 

Zusammen  mit  einem  Mangel  der  Epithelkörperchen  und  des  Schilddrüsen- 
isthmus hat  Rössle  bei  einem  lOwöchigen  Mädchen,  das  in  den  letzten 
Wochen  des  Lebens  an  Krämpfen  gelitten  und  auf  dem  Leichentisch  u.  a. 
Zeichen  chronischen  Darmkatarrhs  und  eiteriger  Bronchiolitis  dargeboten, 
eine  „starke  Hypoplasie  des  Brustteils  der  Thymusdrüse1'  festgestellt.  Auch 
hier  dürfte  es  nicht  leicht  sein,  das  Maß  der  akzidentellen  Involution  gegen- 
über einer  primären  Kleinheit  sicher  zu  beurteilen.  Roessle  verweist  im 
Anschluß  daran  auf  eine  Beobachtung  von  spasmophiler  Diathese  eines 
4  Monate  alten  Kindes,  das  beim  Uebergang  von  der  reinen  Mutter  brust- 
ernährung  zur  Kuhmilchbeifütterung  an  Durchfall  erkrankt  und  dann  an 
Krämpfen  erkrankt  war.  Die  Leichenöffnung  ergab  eine  sehr  kleine  Schild- 
drüse (1,57  g);  die  Epithelkörperchen  waren  durch  Präparation  nicht  auf- 
findbar; vom  Ergebnis  einer  mikroskopischen  Schnittserie  heißt  es  u.  a.: 
„Auf  der  rechten  Halsseite,  etwa  in  Höhe  des  , Unterlappens'  der  Schild- 
drüse viel  kleine,  durch  lockeres  Bindegewebe  getrennte  Thymusläppchen 
von  normalem  Bau,  8  bis  9  zu  5  bzw.  7  mm  messend.  Auf  der  linken  Seite 
weder  im  paratrachealen  noch  im  präkordialen  Gewebe  solche.  Im  hinteren 
unteren  Teil  des  rechten  Schilddrüsenlappens  ein  sehr  kleines  Epithel- 
körperchen,  subkapsulär  von  Schilddrüse  umschlossen  (0,8  =  0,55  :  0,8  mm). 
Die  anderen  innersekretorischen  Drüsen  ohne  Befund."  Rössle  meint,  und 
stimmt  mit  dieser  Meinung  Böttiger  und  Wenstedt  zu,  man  könne  in 
diesem  Fall  mit  Recht  eine  akzidentelle  Thymusinvolution  ausschließen; 
mit  anderen  Worten  heißt  das,  daß  Böttiger  und  Wenstedt  neben 
anderen  Fehlbildungen  branchiogener  Organe  bei  jenem  Kind  die  Fest- 
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Stellung  einer  Thymushypoplasie  geglückt  sei.  (Die  Bedeutung  solcher 
Unterwertigkeit  der  Brieseldrüse  für  die  Säuglingstetanie  bleibe  eine  offene 
Frage.) 

3.  Hyperplasia  glandulae  thymi. 

„Man  wird  einen  Thymus  bei  einem  Neugeborenen  dann  als  hyper- 
plastisch ansprechen  können,  wenn  er  um  etwa  50  %  die  HAMMARSche 
Normalzahl  überschreitet,  also  etwa  21 — 22  g  wiegt",  so  schreibt  Schmincke. 
„Aji  derartigen  Thymen",  fährt  er  fort,  „werden  auch  immer  eine  Zunahme 
des  Dickendurchmessers,  kugelförmige  Gestalt,  sowie  bei  genauer  Be- 
trachtung und  Präparation  Impressionserscheinungen  von  Seiten  der  Nach- 
barorgane, besonders  des  Manubriums  sterni,  zu  erkennen  sein." 

Im  Licht  der  HAMMARSchen  Forschung  gesehen,  d.  h.  unter  Voraus- 
setzung einer  genauen  absoluten  und  relativen  Wägung  und  Größen- 
bestimmung der  Thymusanteile  erscheinen  die  bisherigen  Mitteilungen 
über  einen  angeborenen  Status  fhymicus  und  tliymolymphaticus  äußerst 
zweifelhaft;  solchen  Befund  gar  als  Ausdruck  einer  isolierten  Mißbil- 
dung aufzufassen,  scheint  nicht  angängig  zu  sein  (vgl.  hierzu  die  Aus- 
führungen einer  geographischen  Besonderheit  des  Befundes  angeborenen 
Status  tliymolymphaticus  und  eine  dort  betonte  gewisse  Paralleler- 
scheinung mit  angeborener  Schilddrüsenschwellung  der  Neugeborenen!). 
Da  „die  bisher  in  der  Literatur  erwähnten  Fälle  hyperplastischer  Thymen 
bei  Neugeborenen  (Unger,  Beneke,  Schridde,  Schirmer)  nur  bei  großen 
fettreichen  Kindern  gefunden  wurden",  deutet  dies  nach  Schmincke  „auf 
die  Abhängigkeit  der  Thymushyperplasie  von  bereits  intrauterin  in  Wirk- 
samkeit tretenden  Einflüssen,  besonders  der  Ernährung  hin".  Auch 
Schneider  rechnet  die  angeborenen  Thymushypertrophien  nicht  zu  den 
primären  Fehlbildungen.  Aus  diesem  Grund  wird  in  den  folgenden  Zeilen 
nicht  weiter  auf  sie  eingegangen  —  und  in  Hinsicht  auf  die  damit  ver- 
knüpften Erscheinungen  und'  Deutungen  des  Thymusasthmas  und  des 
Thymustodes  auf  die  großen  kritischen  Arbeiten  von  Hart,  Wiesel 
und  Löwenthal,  sowie  auf  das  Buch  von  Hammar  verwiesen1)  und2). 

1)  Beim  Kapitel  des  sogenannten  mechanischen  Thymustodes,  also  des  Todes  durch 
erdrosselnde  Wirkung  der  Brieseldrüse,  haben  Beneke  und  Hedinger  der  akuten  hyper- 
ämischen  Anschwellung  des  Thymus  eine  entscheidende  Rolle  zugewiesen.  Es  sei  darauf 
verwiesen,  daß  solch  hyperämische,  blaurote  Thymen  ein  erhöhtes  Gewicht  haben  und  ohne 
Kritik  betrachtet  eine  Hyperplasie  vortäuschen  können.  Dasselbe  gilt  von  Oedemzuständen, 
wie  ich  sie  wiederholt  bei  Fällen  allgemeiner  angeborener  Wassersucht  infolge  Störung 
der  Blutbildung  bei  Neugeborenen  sah. 

2)  Ausdrücklich  sei  auf  Arbeiten  von  Pfanner  und  von  Heinrich  Müller  verwiesen, 
wenn  es  sich  darum  handelt,  Gesichtspunkte  für  den  mechanischen  Thymustod  zu  ge- 
winnen. Wie  dies  H.  Müller  in  seinem  Uebersichtsreferat  1922  darstellt,  hat  Pfanner 
bei  Kaninchen,  Hunden  und  Katzen  eine  exspiratorische,  sich  erheblich  verengende  Kanüle 
in  die  Luftröhre  eingebunden ;  diese  Tiere  gingen  durchweg  in  18 — 24  Stunden  zugrunde. 
Die  Obduktion  ergab  regelmäßig  hochgradigste  Lungenblähung,  mediastinales,  evtl.  auch 
in  die  Muskulatur,  unter  die  Haut,  selbst  unter  die  parietale  Pleura  fortgeleitetes  Emphysem 
und  allgemeine  venöse  Stauung.  Pfanner  erklärt  den  Entstehungsmechanismus  so,  daß 
bei  jeder  Inspiration  mehr  Luft  eingeatmet  wird  als  ausgeatmet  werden  kann,  infolge- 
dessen nähme  mit  jeder  Inspiration  die  Residualluft  zu.  Die  parallel  mit  der  intrapulmo- 
nalen Druckerhöhung  gehende  Abnahme  der  negativen  Druckschwankung  führe  schließ- 
lich zur  Erstickung.  Den  gleichen  Vorgang  nimmt  Pfanner  auch  für  das  Asthma  thymicum 
und  den  Thymustod  an.  Die  räumlichen  Beziehungen  zwischen  Trachea  und  vergrößertem 
Thymus  änderten  sich  mit  den  Respirationsphasen  in  dem  Sinne,  daß  bei  der  Inspiration 
der  Thymus  nach  abwärts  sinke,  während  er  bei  der  Exspiration,  wie  das  auch  klinisch 
beobachtet  werden  konnte,  nach  aufwärts  steige  und  gerade  im  Ring  der  oberen  Thorax- 
apertur den  stärksten  Druck  auf  die  Trachea  auszuüben  vermöge.  Ob  nun  die  Atmungs- 
behinderung schon  ständig  bestehe  oder  nicht,  jedenfalls  werde  sie  eine  akute  Steigerung 
erfahren  durch  all  die  Momente,  welche  die  Inspiration  vertiefen,  da  der  vertieften  In- 
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Besonderes  Augenmerk  kommt  dem  Thymus  bei  der  Zergliederung 
all  jener  mißbildeten  Früchte  zu,  die  infolge  einer  ungehörigen  Wirbel- 
säulenknickung —  etwa  bei  Rhachischisis,  vor  allem  aber  bei  Cranio- 
rhachischisis  und  Anenzephalie  —  ohne  äußerlich  erkennbaren  Hals  geboren 
werden.  Infolge  der  eigenartigen,  außerordentlich  zusammengedrängten, 
engen  Verhältnisse  zwischen  Unterkieferrändern,  Kinn  und  oberer  Brust- 
korböffnung finden  sich  hier  oft  ganz  merkwürdige  Verschiebungen  und 
Breitenentwicklungen  von 
Schilddrüse  und  Thy- 
mus. Was  Hammar  be- 
tont hat,  nämlich  daß  in 
solchen  Fällen  die  Briesel- 
drüse  schon  äußerlich 
eine  sehr  wechselnde  Ge- 
stalt aufweise,  habe  ich 
an  entsprechenden  Feten 
und  Neugeborenen  im- 
mer wieder  bestätigt  ge- 
funden. 

Nach  Hammar  kom- 
men bei  Anenzephalen 
Thymen  mit  supranor- 
maler und  subnormaler 
Parenchymmenge  vor ;  es 
sei  im  Fall  der  übernor- 


spiration  eine  verstärkte  und 
wegen  des  Thymus  druckes  auf 
die  Trachea  unvollständige 
Exspiration  folge  unter  den 
schweren,  oben  geschilderten 
Störungen  der  Ventilatmung. 
In  gleicher  Weise  soll  übrigens 
auch  der  mechanische  Kropf- 
tod zustande  kommen,  dessen 
häufigeres  Auftreten  gerade 
während  der  Nacht  Pf  anner 
damit  erklärt,  daß  während 
des  Schlafes  die  aktive  Ex- 
spiration, in  Wegfall  käme.  — 
Die  hier  aufgestellte  Theorie 
würde  an  Wert  erheblich  ein- 
büßen, wenn  es  nicht  gelänge, 
den  stattgehabten  Mechanis- 
mus der  Ventilatmung  auch 
bei  der  Obduktion  nachzu- 
weisen. Das  ist  aber  möglich, 

wie  das  H.  Müller  durch  Messung  des  Pleuradruckes  und  Feststellung  eines  Ueber- 
druckes  in  der  Pleura  in  mehreren  Fällen  von  Larynx-Diphtherie  und  Bronchitis  erweisen 
konnte. 

Die  mechanischen  Erklärungen  des  Thymustodes  reichten  zweifellos  nicht  immer  aus. 
Es  blieben  Fälle  übrig,  in  denen  die  Vermutung  nicht  unbegründet  sei,  daß  ein  inner- 
sekretorisches Produkt  des  Thymus  durch  Beeinflussung  von  Herz  und  Gefäßsystem  den 
plötzlichen  Tod  herbeigeführt  habe.  Selbstverständlich  erscheine  es  nicht  berechnet,  für 
eine  solche  Wirkung  eine  Vergrößerung  des  Thymus  zu  verlangen,  da  wir  gar  nicht  wüßten, 
ob  die  Wirkung  auf  eine  Hyper-  oder  Dysfunktion  zu  beziehen  sei.  —  Da  diese  Ausführungen 
von  H.  Müller  ebensowenig  wie  die  von  Pfanner  in  den  überschauenden  Arbeiten  der 
Thymuspathologie  zu  finden  sind,  benütze  ich  die  Gelegenheit,  hier  ausdrücklich  auf 
sie  hinzuweisen. 


Fig.  8.    Thymushyperplasie  bei  einem  Anenzephalen. 
(Eigene  Beobachtung!)  Sch=  Schilddrüse;  Tin,  —  Thymus- 
drüse ;  Sp  =  Speicheldrüsen  unter  dem  Kieferwinkel. 


730 


Kapitel  X. 


malen  Brustdrüse  an  Mark  relativ  mehr  vorhanden  als  an  Einde ;  auch  seien 
Anzeichen  einer  vor  sich  gehenden  oder  vorausliegenden  übernormalen  Pro- 
duktion HASSALLScher  Körper  gegeben.  In  den  meisten  Fällen  liege  aber 
die  Parenchymmenge  innerhalb  der  Variationsbreite;  unabhängig  von  der 
Parenchymmenge  sei  es,  ob  die  HASSALLSchen  Körper  Verkalkungszeichen 
aufwiesen,  was  nicht  so  selten  in  übergroßen  Thymen  angetroffen  werde. 
Hammar  gibt  ferner  an,  daß  diese  Veränderung  weder  von  den  Neben- 
nieren noch  von  der  Hypophyse  bedingt  seien.  H.  Kiyono  hat  am  Thymus, 
den  Epithelkörpern  und  der  Schilddrüse  von  Anenzephalen  keine  Gesetz- 
mäßigkeiten der  Stö- 
rungen der  Entwick- 
lung gefunden. 

In  einer  Unter- 
suchung Deppes  an 
mehr  als  70  Anenze- 
phalen, die  unter 
meinen  Augen  aus 
anderen  Gesichts- 
punkten erfolgte,  sind 
—  (ohne  Verwendung 
der  HAMMARSchen 
planimetrischen  Grö- 
ßenvergleiche) — sind 
16  Früchte  mit  auffal- 
lend großen,  und  6 
mit  auffallend  klei- 
nen Thymen  gefun- 
den worden ;  in  allen 
übrigen  Fällen  fan- 
den wir  den  Thymus 
seinem  Umfang  nach 
der  Größe  des  Kin- 
desentsprechend. Bei 
einem  exenzephali- 
schen  Hemikanier 
war  der  Thymus 
allein  ausnehmend 
groß,  er  wog  43  g 

Fig.  9.  Vier  Thymuslappen  (=  T)  bei  einem  asymmetrischen  (totgeboren!), 
menschlichen  Dicephahis.  (Die  Frucht  steht  in  der  Samm-  Thymen  von 

lung  des  Münchener  Pathol.  Instituts.)  Dopp  elbildun- 

gen.  Hammae  sagt, 

die  Thymen  seien  bei  Zwillingen  weitgehend  identisch;  doch  müsse  das 
nicht  die  Regel  darstellen,  weil  im  ganzen  doch  nicht  unbeträchtliche  Ver- 
schiedenheiten vorlägen;  diese  könnten  —  was  etwa  für  zweieiige  Zwillinge 
weiter  gar  nicht  verwunderlich  wäre  —  so  groß  sein,  wie  zwischen  den 
Thymen  zweier  gleichalteriger,  nicht  miteinander  verwandter  Individuen. 
Zwischen  den  Thymen  unfreier  Doppelbildungen  scheine  indes  weitgehende 
Analogie  zu  herrschen. 

Ich  muß  dazu  bemerken,  daß  man  auch  hier  leicht  der  unzutreffenden 
Meinung  begegnet,  es  läge  insgesamt  eine  besonders  große  Thymusver- 
sorgung  vor,  wenn  es  sich  um  sogenannte  „Duplicitas  parallela"  handelt. 
Fig.  9  zeigt  ein  Vorkommnis  von  asymmetrischer  vorderer  Verdoppelung 
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bei  einem  Neugeborenen.  Ueber  dem  äußerlieh  einfach  erscheinenden 
Herzen,  bzw.  seinem  Herzbeutel,  finden  sich  4  Thymuslappen;  indes  ist 
das  keine  Hyperplasie,  weil  aus 
dem  Branchialgebiet  eines  je- 
den der  beiden  Köpfe  2  Thy- 
muslappen entwickelt  wurden ; 
freilich  finden  sie  sich  eng 
benachbart  über  dem  äußer- 
lich einfachen  Herz,  indes 
erweist  sich  auch  dieses  in 
solchen  Fällen  meist  als  ein 
kompliziertes  Ergebnis  der 
Vereinigung  zweier  Herzan- 
lagen. 

Natürlich  kommt  es  auch 
im  Fall  solcher  unfreier  Zwil- 
lingsfrüchte sehr  auf  den  Grad 
der  Doppelbildung  an.  Ist  die 
Divergenz  der  Fruchtachse  so 
hoch  erfolgt,  daß  im  obersten 
Hals-  und  Schlundbereich  be- 
reits eine  Vereinigung  zu  ei- 
nem Wesen  erfolgte,  wie  etwa 
bei  dem  in  Fig.  10  wieder- 
gegebenen „Diprosopus  triorbi- 
tarius  tetrophthalmicus  di- 
otus  distomus"  der  Göttinger 
Frauenklinik,  dann  findet  man 
nur  zwei  Thymuslappen  über 
der  einfachen  Herz-  und  Herz- 
beutelanlage. (Ueber  weitere 
Beispiele  von  Diprosopen  und 
Dizephalen,  die  auch  hinsicht- 
lich ihrer  Thymusverhältnisse 
gewürdigt  sind,  vergleiche  man 
die  Schrft  des  Verf.  über  Zwei- 
köpfigkeit bei  Menschen!)  — 
Genau  dasselbe  Verhalten  wird 
man  bei  „hinterer  Duplizität" 
erwarten  dürfen.  Es  handelt 
sich  auch  hier  darum,  ob  die 
Divergenz  der  Fruchtachsen 
so  erfolgte,  daß  im  Kopf- 
und  Halsbereich  die  Branchial- 
gegend  noch  zweier  oder 
schon  eines  Wesens  sich  aus- 
gestalten konnte.  Da  von  der 
sogenannten  „hinteren  Dupli- 
zität" zum  „Cephalothoracopagus  monosymmetros11  eine  morphologische 
Stufungsreihe  besteht,  gilt  das  eben  Ausgeführte  auch  für  einsymmetrische 
Zephalothorakopagen . 

Daß  bei  Akromegalie  entsprechend  der  dabei  als  möglich  erkannten 
Splanchnomegalie  auch  eine  Hyperplasie  des  Thymus  vorkommen  kann, 


Fig.  10.  Einfache  Thymusausbildung  bei  einem 
menschliehen  Diprosopus.  1  =  Herz;  2  =  r. 
Lunge ;  3  =  ]k.  Lunge ;  4  =  r.  Thymuslappen ; 
5  =  lk.  Thymuslappen;  6  =  Leber;  7  =  Darm- 
schlingen. Infolge  einer  linksseitigen  Zwerchfells- 
lücke sind  Leber  und  Darm  teilweise  in  die 
linke  Brustfellhöhle  vorgefallen.  (Eigene  Beob- 
achtung. Derselbe  Fall  in  Fig.  16  wiedergegeben.) 
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ist  ohne  weiteres  anzunehmen.  Neuerdings  hat  Wagner  bei  einem  Kind 
mit  Riesenwuchs  durch  Röntgenaufnahmen  eine  mächtige  Vergrößerung 
der  inneren  Brustdrüse  festgestellt. 

B.  Störungen  der  Form  und  Lage. 

Dysmorphia  thymica  und  Dystopia  thymica. 

Es  ist  schon  darauf  hingewiesen  worden,  daß  der  Thymus  in  seiner 
Gestaltung  weitgehend  abhängig  ist  von  der  Gunst  oder  Ungunst  der  Raum- 
verhältnisse im  vorderen  Halsdreieck  und  im  vorderen  Mittelfell;  diese 
hinwiederum  richten  sich  nach  der  physiologischen  oder  pathologischen 
Formung  der  Hals-  und  Brustwirbelsäule,  welche  maßgebend  erscheint 
für  eine  ordentliche  oder  gestörte  Gestaltung  von  Hals  und  oberem  Thorax- 
abschnitt. Je  nach  der  Länge  oder  Kürze  des  Halses  kann  man  daher  eine 


Fig.  11.  Persistenz  des  rechten  Thymus-  Fig.  12.  Persistenz  des  linken  Thymushorns 

horns  bei  einem  menschlichen  Fetus  bei  einem  menschlichen  Neugeborenen  von 

von  6  Monaten.   (Nach  Toldt-Hoch-  45  cm  Länge.  (Tod  an  Lebensschwäche.  — 
stätter.)  Eigene  Beobachtung.) 


„schmale"  und  eine  „breite  Thymusform"  unterscheiden,  wofür 
Hammar  im  zweiten  Band  seines  Werkes  über  den  Menschenthymus  in 
Gesundheit  und  Krankheit  Abbildungen  gibt,  und  zwar  in  Fig.  814a  und 
Fig.  815  a. 

Ferner  bringt  er  zur  Darstellung  die  sogenannte  „Wanderung  des 
Thymus"  bzw.  dann  und  wann  vorkommende  Erhaltung  von  Thymus- 
gewebe  an  Orten  der  Frühentwicklung  des  Organs,  so  daß  ungewöhnliche 
Form  und  Lageeigentümlichkeit  sich  verbinden. 

In  diesem  Sinn  ist  der  hornförmigen  Fortsatzbüdung  des  Thymus  schon 
gedacht  worden,  welche  wie  eine  Verlängerung  des  Brustthymus  vor  der 
Gefäßscheide  liegend  sich  mehr  oder  weniger  weit  im  Halsbereich  nach 
oben  erstrecken  kann,  im  äußersten  Fall  bis  in  die  Höhe  des  kleinen 
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Zungenbeinhorns  oder  des  Biventerknies,  bzw.  bis  in  die  Gegend  des  Karotis- 
dreiecks. Fig.  11  zeigt  rechterseits  eine  solche  Vereinigung  des  hornförmigen 
Halsthymus  mit  dem  Brustthymus  zu  einem  einzigen  Lappen,  während  Fig.  13 
dasselbe  Vorkommnis  für  die  linke  Seite  spiegelt,  wo  man  es  anscheinend 
öfter  antrifft.  Viel  seltener  ist  beiderseitige  Persistenz  der  Halsfortsätze 
der  Thymusanlage;  davon  hat  Rössle  zwei  Beispiele  mitgeteilt. 

Derartige  langgestreckte  Thymen  mit  hoch  hinaufreichenden  Hörnern 
werden  nach  Hammars  Erfahrung  nicht  gerade  häufig  gesehen.  Bei  Astley 
Cooper,  Perez-Montaut, 
Christeller,  Harman, 
Bien  finden  sich  ein- 
schlägige Beobachtungen, 
von  denen  diejenigen  der 
letztgenannten  Forscherin 
besonders  bemerkenswert 
sind,  weil  bei  ihren  Fällen 
im  oberen  Abschnitt  des 
Thymushorns  eigenartige 
Beziehungen  zum  Nervus 
vagus  gefunden  wurden; 
es  handelte  sich  um  eine 
Umgreifung  des  Thymus- 
horns oder  einer  seiner 
Zipfel  von  einer  Dupli- 
katur  („Zwinge")  des 
Vagus.  Diese  Eigenart 
darf  man  nicht  als  „Fixie- 
rung" des  hornartigen 
Thymusendes  im  oberen 
Halsgebiet  ansehen.  Auch 
habe  ich  betont,  man 
könne  nicht  den  Nervus 
vagus  haftbar  erklären  für 
die  unterbliebene  Reduk- 
tion des  hier  persistieren- 
den Halsteils  der  Thymus- 
drüse; es  gibt  ja  noch 
mehr  Vorkommnisse  sol- 
cher hornartiger  Gestal- 
tung, ohne  daß  eine  Vagus- 
umschlingung  im  Spiele 
gewesen ;  auch  meine  Beob- 
achtung   von  Persistenz 

des  Thymus  zuhöchst  im  Halsgebiet  ohne  Entwicklung  eines  „Brust- 
thymus" bei  einem  Mikrognathen  (Fig.  7,  S.  726)  hat  keine  Vagusum- 
schlingung  gezeigt. 

Man  hat  nicht  ganz  mit  Recht  derartige  Thymen  als  „Halsthymen" 
bezeichnet.  Gebraucht  man  dies  Wort,  so  darf  es  hier  nur  so  verstanden 
werden ,  daß  neben  dem  lappenf  örmigen  Anteil  im  Mittelf  ellraum  weit  ins  Hals- 
gebiet hinein  ein  drüsiger  hornähnlicher  Fortsatz  besteht.  Dagegen  könnte 
als  Beispiel  eines  reinen  „Halsthymus"  jener  in  Fig.  7  wiedergegebene  Befund 
von  Thymushypoplasie  gelten,  den  ich  bei  einem  mikrognathischen  Früh- 
geborenen erhoben  habe,  nämlich  die  eigenartige  Ausbildung  des  Thymus 


Fig.  13.  Persistenz  des  linken  Thymushorns,  das  knapp 
unterhalb  des  hinteren  Anteils  des  Musculus  biventer 
(digastricus)  von  einer  Doppelung  des  Nervus  vagus 
zwingenartig  umfaßt  erscheint.  (Umgezeichnet  nach 
einer  Abb.  von  Gertr.  Bien.) 
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nur  im  obersten  Halsbereich,  was  möglicherweise  ebenso  für  Nanottis 
Beobachtung  gilt.  Ebenfalls  lag  ein  rechtsseitiger  reiner  Halsthymus  in 
jener  Beobachtung  von  Rössle  zugrunde,  welche  in  Fig.  6  wiedergegeben  ist. 

Nach  Hammar  hängt  die  Fortdauer  der  hornartigen  Halsfortsätze  des 
Thymus  von  einer  verzögerten  Rückbildung  des  Ductus  thymopharyngeus 
ab;  dadurch  erfahre  die  brustwärts  gerichtete  Thymus  Verschiebung  eine 
Hemmung.  Da  indes  —  wie  z.  B.  der  Befund  Biens  (Fig.  13)  oder  meine 


Fig.  14.  Unvollkommen  reduzierte  hornartige 
Halsfortsätze  des  Thymus.  (Eigene  Beobach- 
tung bei  einem  totgeborenen  Knaben.)  Auf  der 
linken  Seite  fand  sich  parathyreoideal  völlig 
getrennt  vom  übrigen  Thymus  ein  Briesel- 
drüsenkörperchen  in  der  Größe  eines  Apfel- 
kerns vor  der  Gefäßscheide,  an  der  sich  ohne 
jede  Parenchymverbindung  am  unteren  Band 
der  Schilddrüse  ein  querliegendes  kleines  Kör- 
perchen als  Ende  eines  hornartigen,  linkssei- 
tigen Halsfortsatzes  des  Thymus  feststellen 
ließ.  (Thymusnatur  histologisch  festgestellt.) 


Fig.  15.  Jugularthymus  bei  einem  tot- 
geborenen Kind  mit  tiefer  Furche  der 
Brieseldrüse  im  Gebiet  des  oberen  Bandes 
des  Manubrium  sterni.  (Von  einer  zu  früh 
und  totgeborenen  menschlichen  Frucht. 
Eigene  Beobachtung.) 


Beobachtung  (Fig.  12)  deutlich 
zeigt,  die  Kaudalverschiebung  bis 
ins  Präkordialgebiet ,  ja  bis  in 
Zwerchfellnähe  erfolgte  und  trotz- 
dem ein  hornartiger  Fortsatz  be- 
stehen blieb,  kann  in  der  eben  mitgeteilten  Annahme  nicht  die  vollkommene 
Erklärung  des  Wesens  solcher  Persistenz  ersehen  werden.    Dagegen  kann 
diese  Erklärung  für  Fälle  reiner  Halsthymen  zutreffen. 

Wenn  die  Hörner  des  Thymus  vor  der  Halsgefäßscheide  nur  un- 
vollkommen reduziert  werden,  entstehen  Zustände,  wie  sie  Fig.  14 
spiegelt. 

Als  „Jugularthymus"  bezeichnet  man  mit  Hermann  Dürck  jene 
Variation  der  Form  und  Lage  des  Briesels,  welche  die  Hauptmasse  der 
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Drüse  in  der  Tiefe  der  Kehlgrube  sich  entwickeln  ließ  (Fig.  15,  vgl.  auch 
Fig.  6  nach  einem  Befund  von  Roessle!). 

Das  Vorkommen  typischer  Jugularthymen  ist  selten.  Für  sie  ist  ein 
hoher  Sitz  des  Briesels  charakteristisch,  so  daß  im  Jugulum,  hinter  der 
starren  Incisura  jugularis  des  Brustbeinhandgriffs  die  Weichteilgrube  vom 
Thymuskörper  ausgefüllt  wird.  In  einem  Fall  meiner  Beobachtung  (Fig.  15) 
konnte  man  die  Entwicklungsstörung 
formal  daran  erkennen,  daß  der  linke 
Thymuslappen  nicht  in  den  Brustraum 
eingetreten  war. 

Der  tiefste  Eindruck,  welcher  durch 
den  unnachgiebigen  Sternalrand  in  dem 
weichen,  schmiegsamen  Thymusgewebe 
entstehen  kann,  kennzeichnet  indes  nicht 
nur  Jugularthymen.  Sehr  ausgesprochen 
ist  er  namentlich  dann  zu  finden,  wenn 
wegen  besonderer,  raumbeengender  Um- 
stände im  Thorax  die  Brieseldrüse  sehr 
stark  an  das  Knochengerüst  des  Brust- 
korbeingangs angepreßt  wird,  wie  dies 
für  die  in  Fig.  16  dargestellten  Verhält- 
nisse zutraf. 

Als  „Thymoptose"  bezeich- 
net Schmincke  die  tiefe  Ausdehnung 
des  Brustteils  der  Brieseldrüse,  welche 
mit  einem  oder  beiden  Lappen  das 
Zwerchfell  erreichen  kann.  (Vgl.  auch 
Fig.  4  und  Fig.  8!)  Ueber  solch  be- 
trächtliche Tiefenausdehnung  des  Thy- 
mus liegen  Mitteilungen  von  Klose  und 
Gg.  B.  Gruber  vor. 

Eine  praktische,  nicht  unwichtige 
topische  Entwicklungsstörung  kommt  in 
jenen  Fällen  zum  Vorschein,  welche  den 
Verlauf  der  Vena  anonyma  ventral 
vom  Briesel  erkennen  lassen  (Fig.  17). 
Dies  Vorkommnis  ist  häufiger,  als  man 
den  spärlichen  Angaben  im  Schrifttum 
nach  annehmen  möchte  (Verdun,  Ast- 
ley  Cooper,  Wenzel  Grüber,  Gg. 
B.  Gruber,  Klose,  Schmincke).  Die 
Vena  anonyma  haben  einige  Forscher 


Fig.  16.  Thymusdrüse  eines  diproso- 
pen  Neugeborenen  mit  linksseitiger 
kongenitaler  Zwerchfellslücke  und 
Vorlall  von  Baucheingeweiden  in  den 
linken  lateralen  Brustfellsack.  Quere 
Druckfurche  des  Thymus  in  Höhe  des 
oberen  Brustbeinrandes.  T  =  Thymus. 
(Eigene  Beobachtung;  derselbe  Fall  in 
Fig.  10  wiedergegeben. 


auch  geradezu  durch  den  Thymus  hin- 
durch laufen  sehen,  so  daß  ein  Teil  der  Drüse  vor,  ein  Teil  hinter  der 
Blutader  lag  (Wenzel  Gruber,  Farret,  Dwornitschenko  Mettenheimer, 
Schmincke). 

Möglicherweise  ist  ein  von  mir  in  der  Festschrift  für  Martius  (Zeitschr.  f.  angew. 
Anatomie  und  Konstitutionslehre,  Bd.  6,  S.  324,  Fig.  4)  dargestellter  Befund  hier  ein- 
schlägig: Es  bestand  eine  Dreiteilung  der  Thymusdrüse,  welche  durch  den  Mangel  einer 
Gewebsbrücke  zwischen  einem  bogenförmigen  rechten  Lappenstück  oberhalb  der  Anonyma 
sinistra  und  einem  eiförmigen  zweiten  Stück  des  rechten  Lappens  gekennzeichnet  war; 
■dieses  eiförmige  Stück  lag  zwischen  dem  Stamm  der  Vena  cava  superior  und  dem  Herzen 

Schwalb e-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen.    III,  3.  48 
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in  einem  Winkel  links  von  der  Cavaeinmündung  in  den  rechten  Herzvorhof;  der  ganze 
Befund  ließ  vermuten,  daß  ursprünglich  der  rechte  Thymuslappen  hinter  der  Vena  anonyma 
sich  kaudalwärts  verschoben  habe,  dann  aber  im  engsten  Nachbargebiet  der  Vene  der 
Reduktion  anheimgefallen  sei. 

Durch  die  Lagerung  des  Thymus  hinter  dem  Truncus  venosus  anonymus 
entsteht  eine  derartige  Einengung  der  Drüsenform,  daß  sie  gelegentlich 
der  Gestalt  einer  Sanduhr  nahekommt  („Sanduhrthymus").  Uebrigens 
hat  Wenzel  Gruber  mit  Hecht  darauf  aufmerksam  gemacht,  daß  man 
bei  gewöhnlichem  postthymischen  Verlauf  der  Vena  anonyma  nicht  selten 

an  der  rückwärtigen  Fazies  der 
Drüse  einen  Sulkus  für  die  Vene 
eingegraben  finden  könne.  — 

Als  Folge  ganz  ungewöhn- 
licher Topographie  im  beengten 
Hals-  und  Brustgebiet  fand  sich 
bei  einer  schwer  amniotischen  Miß- 
bildung des  Brustkorbes,  Halses 
und  Gesichtes  mit  Ektopie  des 
Herzbeutels  und  des  Herzens  die 
in  Fig.  18  wiedergegebene  An- 
ordnung des  dysmorphen  und 
durch  sekundäre  Lappung  verun- 
stalteten Thymus. 

Es  können  also  auch  amniotische 
Störungen  mittelbare  Wirkungen  auf  die 
Thymusentwicklung  ausüben.  Doch  ist 
mit  dieser  Vorstellung  dem  kausalen 
Bedürfnis  der  Erklärung  des  Wesens 
der  Thymusmißbildung  nicht  vollauf  ge- 
dient. Man  müßte  weiterhin  erst  die 
Natur  und  den  Anlaß  der  amniotischen 
Entwicklungsstörung  aufklären. 

Die  Brieseldrüse  ist  unter 
gewöhnlichen  Verhältnissen  zwei- 
lappig (nach  Trautmann  dürfte 
ein  mehr  als  zweilappiger  Thymus 
bei  Haustieren  gelegentlich  vor- 
kommen. Unregelmäßige  Gewebs- 
reduktion  kann  Unterteilungen 
eines  Fortsatzes  oder  Lappens  be- 
wirken, wie  dies  in  den  Figg.  13, 
17,  18  und  19  zum  Ausdruck  kommt.  Es  fragt  sich,  ob  man  derartig  ab- 
getrennte „freie"  Thymusanteile  als  „akzessorische  Thymuskörper" 
bezeichnen  soll,  wie  es  Hart  z.  B.  getan  hat  und  wie  ich  selbst  es  befür- 
wortete. Jedenfalls  muß  man  bedenken,  daß  der  Begriff  „Thymus  accessorius" 
mehrdeutig  ist.  Wird  er  hier  für  persistierende,  von  ehemals  größeren 
Thymuslappen  durch  ungleichmäßige  Reduktion  abgeschnürte,  nun  frei 
liegende  kleinere  Drüsenknoten  verwendet,  so  soll  er  dort  —  im  Sinn  eines 
„Nebenthymus"  — ,  eines  Abkömmlings  der  Wand  der  4.  Schlundtasche 
Groschuffs  oder  gar  des  dem  5.  Thymusmetamer  entstammten  ehemaligen 
postbranchialen  Körpers  Getzowas  verstanden  werden,  Vorkommnisse,  die 
man  auch  als  „versprengte"  oder  „überzählige"  Thymusläppchen 
benannt  hat.  Soweit  diese  Thymusläppchen  oder  Thymusknoten  mit  den 
oberen  Epithelkörperchen  lockerer  oder  inniger  verwoben  auftreten,  so- 
weit sie  in  dem  Gewebsbereich  der  Schilddrüse  eingeschlossen  gefunden 


Fig.  17.  Sogenannter  „Sanduhrthymus"  mit 
präthymischem  Verlauf  der  Vena  anonyma. 
(Befund  bei  einem  frühgeborenen,  36  cm  langen 
Kind  mit  kräftiger  Jugularportion  des  Thymus. 
Eigene  Beobachtung.) 
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werden,  mag  ihnen  solch  kausalgenetische  Bedeutung  zukommen.  Da  Rud. 
Hückel  in  vorausliegenden  Kapiteln  über  die  Entwicklungsstörungen  der 
Schilddrüse  und  der  Epithelkörperehen  auf  S.  671  und  S.  703  dieser  „akzes- 
sorischen Thymusläppchen"  bei  Mensch  und  Säugetieren  gedacht  hat,  wäre 
es  nur  Wiederholung,  wollte  ich  auch  hier  in  die  Einzelheiten  des  Schrift- 
tums über  diese  Dinge  eintreten. 


Fig.  18.    Ungewöhnliche  Thymusform  und  -Lage  bei  einem  Neugeborenen  mit  Ektopie 
des  Herzbeutels  und  Herzens  infolge  amniotischer  Verwachsungen  von  Brust,  Hals  und 
Gesicht.    (Eigene  Beobachtung.) 

Doch  sei  über  einige  wichtige  Punkte  Mitteilung  gemacht:  Wie  Erd- 
heim gezeigt  hat,  kann  beim  Menschen  das  gelegentlich  zusammen  mit 
dem  Epithelkörperchen  zur  Entwicklung  kommende  Thymus- 
gewebe  zu  innigstem  Ineinandergreifen  der  beiden  Epithelarten  führen 
(Fig.  19 — 21).  Darüber  drückte  sich  Erdheim  folgendermaßen  aus:  „Liegt 
neben  einem  Epithelkörperchen  ein  Thymusläppchen,  so  variiert  die  gegen- 
seitige Lagebeziehung  beider  von  einem  einfachen  Nebeneinanderliegen 
bis  zur  innigen  Vermengung  beider  Gewebsarten."  So  hat  man  auch  Epithel- 
körperchen im  Kapselgewebe  von  Thymusanteilen,  ja  selbst  innerhalb  des 
Thymusparenchyms  gefunden,  ebenso  wie  Thymusgewebe  vom  Epithel- 
körperchen ganz  umschlossen  erscheinen  kann  (Duperie).  Für  solche  Vor- 
kommnisse hat  de  Wini warter  die  Frage  gestellt,  ,.ob  und  wie  weit  das 
Epithelkörperchengewebe  Matrix  der  dortigen  Thymusläppchen  sei". 

Rössle  hat  jüngst  unter  Hinweis  auf  entsprechende  Beobachtung 
von  Kürsteiner,  Kohn,  Erdheim  und  Settelen  auf  sogenannte  „Ver- 
sprengungen"  von  Thymusgewebe  in  unmittelbarer  Nachbarschaft  von 
Epithelkörperchen  bei  gleichseitiger  Entwicklungsstörung  (Mangel)  der 
Schilddrüse  erneut  aufmerksam  gemacht,  wobei  er  eigene  Beobachtungen 
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einfließen  ließ.  Unter  diesen  sei  besonders  auf  einen  Fall  von  Thymus- 
einschaltung  in  das  Schilddrüsengewebe  bei  einem  2%  Monate  alten  päd- 

atrophen  Kind  verwiesen,  ohne 
daß  auch  Epithelkörpergewebe 
gefunden  worden  wäre. 

Thymusläppchen  dorsal  und 
medial  der  Schilddrüse  in  enger 
Anlehnung,  ja  als  schmale, 
strangartige  Bildungen  innerhalb 
eines  Stützgewebsseptums  von 
der  Schilddrüsenkapsel  aus  tiefer 
in  die  Thyreoidea  einbezogen, 
hat  de  W ini warter  bei  neu- 
geborenen Menschen  mehrfach 
gesehen.  Kürsteiner  gibt  an, 
sogenannte  „innere  Thymusläpp- 
chen" in  isolierter  Lage  inner- 
halb der  Schilddrüse  des  Men- 
schen nicht  wahrgenommen  zu 
haben. 

Akzessorische  Thymusdrü- 
sen in  Form  von  Läppchen  aus 
Thymusgewebe,  welche  an  Größe 
und  Zahl  wechselnd  neben  dem 
Hauptorgan  vorkommen,  be- 
nennt Trautmann  für  die  Haus- 
tiere, besonders  für  Katze  und 
Kind  als  abgesprengte  Teile,  die 
während  der  Thymusverschie- 
bung  („Wanderung")  die  Verbin- 
dung mindern  Thymuskörper  verloren  und  an  den  verschiedensten  Teilen 
des  Halses  liegen  blieben.  Auch  sei  angemerkt,  daß  die  Hauskatze  regel- 
mäßig das  obere,  dem  4.  Schlundtaschenmetamer  entsprechende  Epithel- 


Fig.  19.  Freies  Thymuskörperchen  am  unteren 
Pol  der  kongenital  vergrößerten  Schilddrüse 
($  30  Stunden  alt;  eigene  Beobachtung). 
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Fig.  20.  Oberes  Epithelkörperehen  eines  Thymusmetamers  IV  eines  15  cm  langen  mensch- 
lichen Embryos,   a  Epithelkörperchen,  b  Thymusknötchen  IV,   e  Querschnitt  eines 
thymischen  ( ?)  Epithelschlauches  mit  Flimmerepithel,  g  Kleines  Cystchen. 
(Nach  Erdheim.) 
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körperchen  innerhalb  der  Thyreoidea,  d.  h.  von  Schilddrüsengewebe  um- 
schlossen trägt,  und  daß  damit  stets  intrathyreoideale  Thymusläppchen 
verbunden  sind,  wie  Kohn  gezeigt  hat.  Uebrigens  trifft  dies  nach  Traut- 


Fig.  21.  Thymusmetamer  IV  mit  zwei  oberen  Epithelkörperchen  (g  und  c)  von  einem 
neugeborenen  Anenzephalus.  Man  erkennt  die  innige,  zum  Teil  kapsellose  Verbindung 
zwischen  dem  Thymusgewebe  und  dem  Epithelkörperchen  g,  das  makroskopisch  nicht  zu 
erkennen  war.  An  den  kapsellosen  Stellen  standen  die  epithelialen  Elemente  des  Epithel- 
körperchens  in  direktem  Kontakt  mit  den  Lymphozyten  des  thymischen  Rinden-  und 
Markgewebes  (bei  h).  Die  Rundzellen  drangen  auch  tiefer  in  das  Epithelkörperchen  ein 
und  lagen  in  dessen  Bindegewebsstroma  (bei  i)  in  Form  von  kernreichen  Zügen.  Bei  k 
ein  System  kleiner  epithelialer  Schläuche  und  Cystchen,  die  kommunizierten  und  von 
1-  bis  2schichtigem,  dunklem,  plattem  bis  zylindrischem  Epithel  ausgekleidet  waren. 

(Nach  Erdheim.) 


Fig.  22.  Oberes  Epithelkörperchen  (a),  dem  das  Thymusmetamer  IV  (b)  ohne  trennendes 
Bindegewebe   anhegt,    c  =  HASSALLsche    Körperchen,    d  =  Zone    unmittelbarer  Be- 
rührung thymischer  Elemente  mit  den  Epithelzellen  der  Epithelkörperchen.  (Von  einem 
3  Monate  alten  Kind.  Nach  Erdheim.) 

mann  auch  für  das  Schaf  zu,  während  beim  Schwein  Thymusgewebs- 
läppchen  in  allernächster  Nachbarschaft  der  Schilddrüse  gefunden  werden. 
Nach  Vermeulen  kommt  es  bei  Tieren  auch  gelegentlich  vor,  nament- 
lich bei  der  Ziege,  daß  äußere  oder  akzessorische  Epithelkörperchen 
im  Thymusgewebe  eingeschlossen  erscheinen;  sie  können  sogar  mit  dem 
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Thymus  bis  in  den  Thorax  verschoben  werden.  Auch  Schilddrüsengewebe 
könne  man  innerhalb  der  Brieseltextur  gelegentlich  nachweisen. 

Ein  besonderes  Vorkommnis  von  Lagestörung  der  Brieseldrüse  hat 
Paul  Schneider  beschrieben.  Es  handelt  sich  um  die  bisher  einzigartige 
Beobachtung  einer  Dystopia  thymica  cruciata,  die  er  bei  einem  elf- 
jährigen Knaben  fand.  In  der 
beigegebenen  bildlichen  Dar- 
stellung (Fig.  23)  läßt  sich  eine 
Kreuzung  der  Halsfortsätze  der 
beiden  Thymuslappen  unschwer 
erkennen;  merkwürdig  ist,  daß 
auch  hier  die  Vena  anonyma 
zwischen  den  beiden  Briesel- 
lappen  hindurchzieht.  In  einer 
Abirrung  des  Descensus  der 
rechten  Thymusanlage  sucht 
Schneider  die  primäre  Erschei- 
nung für  diese  Mißbildung.  Sie 
spreche  dafür,  daß  die  Tiefer- 
verschiebung des  Briesels  kein 
rein  passiver  Vorgang  sei;  so 
bezweifelt  Schneider  auch  die 
Annahme,  „daß  etwa  die  kaudal 
an  den  großen  Gefäßstämmen 
fixierte  Thymusdrüse  bei  der 
Senkung  jener  mit  dem  Tiefer- 
treten des  Herzens  mitgenommen 
würde".  Vielmehr  lehrte  uns  die 
Mißbildung,  daß  aktive  Wachs- 
tumskräfte im  Thymus  selbst 
beim  Descensus  eine  wesent- 
liche Kolle  spielen  müssen. 

C.  Gewebsmißbildungen 
und  hyperplaseogene  Ge- 
schwülste  im  Thymus- 
gebiet. 

1.  Cystenbildung  in  enger 
Lagebeziehung  zum 
Thymus. 

Daß  bei  Feten  Schlauch- 
und  Cystenbildungen  mit  epi- 
thelialer Auskleidung  innerhalb 


Fig.  23.  Gekreuzte  Thymusverlagerung.  (Nach 
P.  Schneider),  a  =  Pyramidenfortsatz  der 
Schilddrüse,  &  =  linker  Schilddrüsenlappen, 
e  =  linker  Halsfortsatz  des  Thymus,  d  =  ak- 
zessorisches Thymusläppchen,  e  =  rechter  Hals- 
fortsatz des  Thymus,  f  =  verlagerte  rechte 
Thymushälfte,  g  =  Vena  anonyma,  h  =  ver- 
lagerte linke  Thymushälfte,  i  =  Hakenfortsatz 
des  linken  Thymuskörpers. 

des  Thymusgewebes  nicht  gerade 
selten  sind,  hat  uns  Erdheim  gelehrt,  nachdem  vorausgehend  schon 
Bednar  und  Sultan  bei  Kindern  entsprechende  Bildungen  aufgefallen 
waren;  Sultan  hat  eine  cylindro- epitheliale  Wandauskleidung  des  frag- 
lichen Hohlgebildes  feststellen  können.  Er  war  es  auch,  der  als  erster  bei 
einem  Erwachsenen  kolloidhaltige  „Follikel"  im  Thymusgewebe  fand.  Nach 
ihm  hat  Versati  im  kranialen  Thymusabschnitt  eines  jungen  Mannes 
einen  blinden  kanalartigen  Hohlraum  gesehen,  den  er  als  primitiven 
Thymusgang  ansprach.    Schambacher  hatte  sich  ebenfalls  mit  dem  ur- 
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sprünglichen  Thymusgang  beschäftigt,  nachdem  er  im  Thymus  eines 
4jährigen  Kindes  eine  Menge  gelbweißer  Pünktchen  gesehen;  bei  ihrer 
mikroskopischen  Analyse  gelangte  er  zu  der  Auffassung,  es  seien  die 
HASSALLSchen  Körperchen  mit  ihren  gelegentlich  gesehenen  (sekundären!) 
Aushöhlungen  Abkömmlinge  jener  primitiven  Schlauchanlage,  eine  Er- 
klärung, die  Erdheim  wohl  mit  Recht  als  nicht  einwandfrei  bezeichnete. 
Uebrigens  haben  auch  schon  Remak  und  v.  Ebner  wirkliche,  von  Flimmer- 
epithel ausgekleidete  Hohlräume  innerhalb  des  Thymus  gekannt. 

Wesentlich  für  unsere  Kenntnis  dieser  Bildungen  sind,  wie  gesagt, 
die  Untersuchungen  Erdheims  geworden.  Er  führte  darüber  aus :  Die  frag- 
lichen Cysten  oder  Schlauchsysteme  liegen  „mit  Vorliebe  an  der  Spitze 
des  Thymus,  und  zwar  oft  so,  daß  man  nicht  leicht  entscheiden  kann,  ob 
sie  zum  Thymus  selbst  oder  zu  dem,  hier  meist  in  der  Nähe  liegenden,  unteren 
Epithelkörperchen  zu  rechnen  sind.  Aber  auch  tiefer  in  den  Thymus  hinein 
verlegt  konnten  wir  sie  sehen.  Sie  liegen  im  Bindegewebe  zwischen  den 
sekundären  Thymuslappen,  und  zwar  mit  Vorliebe  gruppiert  (Fig.  24). 
Sie  sind  mit  einem  einschichtigen  zylindrischen  Epithel  ausgekleidet,  welches 
oft  plötzlich  in  ein  ganz  plattes,  endothelähnliches  übergehen  kann.  Der 
Inhalt  ist  kolloidähnlich.  Wir  sahen  ferner  in  diese  Cysten  oft  mehrere, 
gut  ausgebildete,  tubulöse,  zusammgesetzte  Drüschen  (D1)  münden.  Solche 
können  sich  auch  ohne  eine  Cyste,  ganz  isoliert,  auch  ohne  einen  Ausführungs- 
gang, tief  ins  Thymusgewebe  hinein  verlagert  finden  (Z)2),  und  zwar  2 — 3 
auf  jeder  Seite.  Beim  Erwachsenen  fanden  wir  Cysten  im  Thymus  viel 
seltener,  vielleicht  nur  deshalb,  weil  man  den  Thymus  des  Erwachsenen 
nicht  leicht  in  seiner  Gänze  histologisch  untersuchen  kann,  was  aber  beim 
Fetus  keine  Mühe  macht.  —  Einmal  sahen  wir  beim  Erwachsenen  im  Epithel 
von  solchen  Thymuscysten  eine  sehr  reichliche  Pigmentablagerung.  Es  ist 
das  der  folgende  Fall: 

Bei  einem  43jährigen  Manne  sah  man  an  der  vorderen  Fläche  des  Thymus,  ungefähr 
in  der  Mitte  seiner  Höhe,  ein  kleines'Knötchen  vorspringen.  Dasselbe  bestandhistologisch 
aus  einer  Gruppe  von  Cystchen,  die  von  einer  Bindegewebskapsel  umschlossen  waren. 
Die  Cystchen  enthielten  eine  fädig  geronnene  Masse  und  waren  mit  einer  Schicht  kubischer 
Zellen  ausgekleidet,  deren  Protoplasmaleiber  von  dichtgedrängten,  kleinen,  braunen 
Pigmentkörperchen  ganz  erfüllt  waren.  Einen  derartigen  Pigmentgehalt  sahen  wir  nur 
noch  einmal,  und  zwar  bei  einem  40jährigen  Manne  im  Wandepithel  einer  Cyste,  die  neben 
einem  der  unteren  Epithelkörperchen  lag.  Doch  waren  hier  nicht  alle  Zellen  pigmenthaltig. 

Aehnlich  wie  bei  der  Schilddrüse  und  den  Epithelkörperchen,  kommen 
auch  hier  die  Cysten  nicht  nur  neben  dem  Hauptthymus  vor,  sondern  auch 
neben  dem  akzessorischen  Thymusläppchen  III,  wofür  wir  ein  Beispiel 
in  unserem  Fall  von  Schilddrüsenaplasie  kennen  gelernt  haben.  Auch  das 
aus  der  4.  Schlundtasche  hervorgehende  Thymusmetamer  IV  kann  von 
echten  Kiemencysten  begleitet  sein.  Unter  unseren  5  Fällen  von  Thymus- 
metamer IV  waren  dieselben  3mal  mit  Cysten  vergesellschaftet,  nämlich 
bei  einem  Fall  von  Schilddrüsenaplasie  bei  einem  Anenzephalus  und  bei 
einem  15  cm  langen  Fetus1).  Beim  letzten  war  sogar  die  Cyste  mit  Flimmer- 
epithel ausgekleidet  (Fig.  20  und  21). 

Nach  alledem  ist  es  klar,  daß  die  Cysten  des  Thymusmetamers  III 
und  IV  und  der  akzessorischen  Thymusläppchen  ganz  die  gleiche  Ab- 
stammung besitzen,  wie  die  bei  dem  Epithelkörper  erwähnten,  also  ebenfalls 
Kiemencysten  sind.  Auch  sie  sind  auf  diese  Weise  entstanden  zu  denken, 

1)  Schlagenhaufer  gab  in  der  Aussprache  zu  einem  Vortrag  von  Heinrich  Albrecht 
an,  bei  einem  kretinischen  Kind  sowohl  als  bei  einem  kretinischen  Hund  drüsenähnliche 
Bildungen  im  Thymus  gefunden  zu  haben,  und  zwar  in  Form  von  zahlreichen  Cysten 
und  zylindrisch  epithelisierten  Gängen. 


742 


Kapitel  X. 


daß  mit  dem  zur  Bildung  von  Thymusgewebe  bestimmten  Epithel  sich 
von  der  entsprechenden  Schlundtasche  auch  etwa  indifferentes  Kiemen- 
epithel loslöst.  Aus  diesem  entstehen  dann  die  Cysten." 

Ob  man  das  Recht  habe,  in  solchen  Fällen  an  rudimentäre  Reste  eines 
ehemaligen  Ausführungsganges  zu  denken,  sei  nicht  erwiesen. 

Die  Drüsenbildungen,  wie  sie  an  Hand  von  Fig.  23  im  Thymusstütz- 
gewebe  zu  sehen  sind,  hat  ihr  Entdecker  Erdheim  völlig  in  Analogie  gestellt 
mit  derartigen  epithelialen  Differenzierungen  in  Epithelkörperchen,  welche 
ebenfalls  befähigt  seien,  „Drüsenlumina  zu  produzieren,  die  unter  Retention 
des  Sekretes  und  Abplattung  des  Wandepithels  zur  Bildung  von  Cysten 
führen  können".  Während  nun  Benjamin  im  kolloidalen  Inhalt  derartiger 
Cystchen  und  Drüschen  den  Beweis  einer  Degenerationserscheinung  ersah, 

erklärt  Erdheim  in 
Uebereinstimmung  mit 
Zuckerkandl  solche 
Follikelbildung  als  Hin- 
weis auf  sekretorische 
Funktionen,  ja  Welsh 
erklärte  geradezu  die 

Entstehung  kolloid- 
haltiger  Räume  als  höch- 
sten Differenzierungs- 
grad; Erdheim  wies 
nach,  daß  es  sich  bei 
den  nach  dem  30.  Le- 
bensjahr in  den  Epithel- 
körperchen  sehr  regel- 
mäßig anzutreffenden 
Follikeln  um  Rückfalls- 
erscheinungen in  Diffe- 
renzierungen des  phylo- 
genetisch älteren  Baues 
der  Epithelkörperchen 
handle.  Man  wird  also 
doch  wohl  bloß  die  in 
fetalen  und  jugendlichen 
Epithelkörpern  ange- 
troffenen drüsigen  oder 
gangartigen  Bildungen 
mit  jenen  innerhalb  des  Thymusgebietes  oder  der  Thymusläppchen  ver- 
gleichen dürfen.  Im  übrigen  hat  Kürstein  die  Cysten  im  kranialen 
Thymusabschnitt,  auch  diejenigen  neben  „überzähligen"  Thymuskörperchen 
und  die  in  Verbindung  mit  dem  Thymusmetamer  IV  entstandenen  Cyst- 
chen, die  zum  Teil  auch  Flimmerepithel  aufweisen,  als  Reste  des  Ductus 
pharyngobranchialis  oder  thymobranchialis  erklärt  (vgl.  Fig.  1!). 

Rössle  meint  —  im  Anschluß  an  einen  eigenartigen  Befund  einer 
tracheaähnlich  gebauten  blinden  Gangbildung  im  Gebiet  einer  gestörten 
Thymusentwicklung  bei  einem  epithelkörperlosen  Akranius,  es  habe  sich 
um  die  zufällige  Anlage  zu  einer  der  häufigen  und  verschiedenartigen  branchio- 
genen  Cysten  gehandelt,  aus  deren  gemischten  epithelialen  Auskleidung 
(nur  eine  Strecke  weit  mit  flimmerndem  Zylinderepithel)  für  die  Beurteilung 
der  seitlichen  Halscysten  Erwachsener  zu  entnehmen  sei,  daß  die  Art  des 
Epithels  nicht  auf  die  Herkunft  der  Cyste  schließen  lasse  —  oder  ura- 


B 


TA. 

Fig.  24.  Cysten  im  obersten  Thymusbereich  eines  17  Tage 
alten  Knaben;  das  Cystensystem  liegt  im  Bindegewebe 
zwischen  sekundären  Thymusläppchen,  daneben  eine 
Drüsenbildung,  die  in  einem  anderen  Schnitt  in  eine  Cyste 
mündete.  B  =  Blutgefäß,  C  =  Cystenkomplex,  D1  = 
Drüsenbildung  mit  Ausführungsgang  in  eine  Cyste,  D2 
=  Drüsenbildung  ohne  Ausfühnmgsgänge ;  Th  =  Thymus- 
läppchen. (Nach  Erdheim.) 
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gekehrt,  daß  bei  derselben  Herkunft  die  Cysten  bald  dieses,  bald  jenes  Epithel 
besitzen  könnten. 

2.  Toyofuku  hat  zweimal  bei  Ratten  in  der  Thymusspitze  hya- 
linen Knorpel  gefunden,  zweifellos  eine  Gewebsmißbildung,  da  die  gleichen 
Tiere  auch  überzählige  Epithelkörperchen  zeigten,  ferner  eines  eine  Cysten- 
bildung in  nächstnachbarlichem  Anschluß  aufwies. 

3.  In  Form  von  Dermoidcysten1)  kommen  nach  dem  Zeugnis 
Eduard  Kaufmanns  Derivate  der  Kiementaschenanlagen  auch  im  Thymus- 
gebiet  vor.  Es  fragt  sich  aber  sehr,  ob  man  diese  Dermoidcysten  als  Ab- 
kömmlinge des  Branchialapparates  auffassen  darf,  worauf  später  noch 
einzugehen  ist.  Schmincke  beschreibt  die  fraglichen  Dermoidcysten  als 
kugelige,  mit  breiigem  Material  gefüllte  Hohlräume  mit  bindegewebiger 
Wandung  und  deckendem  Plattenepithelüberzug,  die  wegen  ihrer  geringen 
Größe  —  sie  würden  selten  mehr  als  kirschgroß  —  während  des  Lebens 
keine  Erscheinungen  machten  und  zufällig  bei  der  Sektion  gefunden  wurden 
(Marchand,  Simmonds).  Er  hat  selbst  eine  einschlägige  Beobachtung  bei 
einer  31jährigen  Frau  gemacht;  in  der  unteren  Hälfte  des  linken  Thymus- 
lappens  fand  er  eine  kirschgroße  mit  gelblich  breiigem  Inhalt  und  Haaren 
gefüllte  Cyste,  welche  histologisch  als  Dermoidcyste  sichergestellt  werden 
konnte. 

Ueber  das  Vorkommen  eines  sogenannten  „Thymusteratoms"  oder 
vorsichtiger  ausgedrückt,  eines  Teratoms  im  Thy musgebiet  gibt  eine 
von  Wolfsohn  beschriebene  Beobachtung  Aufschluß: 

Es  hatte  sich  bei  einem  24jährigen  Mädchen  im  Verlauf  von  iy4  Jahren  in  der  Hals- 
mitte eine  Geschwulst  gebildet,  die  zuletzt  rasch  an  Größe  zunahm,  während  die  Kranke 
abmagerte  und  an  Haarausfall  litt.  Durch  Operation  wurde  ein  kindskopf großes  weiches 
Gebilde  entfernt,  das  nicht  mit  der  Schilddrüse  zusammenhing,  diese  aber  stark  nach 
oben  abdrängte.  Nach  unten  hatte  diese  Neubildung  weit  ins  vordere  Mittelfell  vorgegriffen. 
Dieser  Tumor  erwies  sich  als  ein  kompliziertes,  zum  Teil  cystisches  Gebilde;  Dermoid- 
brei  und  Haare  erfüllten  sein  Inneres.  Die  Wand  des  zystischen  Abschnitts  bestand  aus 
derbem  fibrösen  Gewebe,  bedeckt  von  einer  verhornenden  Plattenepithelschicht,  aus- 
gezeichnet durch  Haarbälge  und  Talgdrüsen.  Im  Stützgewebe  der  Wandung  wurden 
reichlich  Fettgewebsanordnungen  und  Knorpelbildungen  gesehen.  Außen  fand  sich  an 
diesem  teratoiden  Tumor  an  mehreren  Stellen  in  Resten  Thymusgewebe  —  freilich  ohne 
H.\ssALLSche  Körperchen. 

Innerhalb  von  Medialstinaltumoren,  die  sich  als  Teratome  entpuppten, 
soll,  Avie  ohne  nähere  Angaben  Nottbeck  berichtet,  neben  Bronchialelementen, 
Speicheldrüsen,  Zähnen,  Darmwandbestandteilen  auch  Thymusgewebe  ge- 
funden worden  sein.  Beobachtungen  von  Cordes,  Rolleston,  Renon 
und  Hörnicke  können  für  den  Nachweis  von  Thymusgewebe  im  Gebiet 
von  Teratomen  als  Beispiele  dienen.  Indes  lassen  diese  Befunde  keinen 
Schluß  etwa  derart  zu,  daß  das  Thymusgewebe  bzw.  Abkömmlinge  der 
Kiemenanlage  Matrix  solcher  Teratome  gewesen  seien.  Die  ältere  An- 
nahme, Teratome  mit  all  ihrem  Mangel  an  Metamerie  als  inkludierte  Feten 
anzusprechen,  ist  nicht  zu  halten.  Vielmehr  handelt  es  sich  um  mono- 
germinale  koätane  Mißbildungen,  um  raumbeanspruchende,  beengende, 
herangewachsene  Gewebsirrungen,  die  auf  ausgeschaltetes,  versprengtes 
bzw.  abgeirrtes  entwicklungsfähiges  Blastomerenzellgut  zurückzuführen 
sind:  bzw.  auf  abgeirrte  Zellkomplexe  aus  dem  die  Wachstumsrichtung, 


1)  Unter  „Dermoidcysten"  verstehe  ich  cystische  Bildungen  vom  Bau  der  Haut, 
ausgekleidet  von  verhornendem  Hautepithel  und  seinen  Anhangsdrüsen,  zum  Teil  erfüllt 
von  Haaren,  also  teratoide,  geschwulstähnliche  Bildungen,  nicht  aber  einfache  enterogene 
oder  branchiogene  Cysten  mit  geschichtetem  Plattenepithel  mit  oder  ohne  Horn- 
bildung. 
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Organisation  und  Gestaltung  ordnenden  Zellkomplex  der  Urmundgegend 
(Budde).  Dementsprechend  muß  man  die  Anfangsfrist  solcher  dysontogene- 
tischer  teratoider  Bildungen  bis  ins  Blastulastadium  oder  die  entsprechende 
primitive  Entwicklungsphase  des  Menschen  zurückverlegen. 

Da  Teratome  mitunter  recht  wenig  vielgestaltig  gebaut  sein  können, 
so  daß  der  Charakter  der  Gewebsirrung  nicht  sofort  erkennbar  ist,  da  ferner 
aus  epithelialen  oder  aus  mesenchymalen  Bestandteilen  von  Teratomen 
bösartige  blastomatöse  Wucherungen  zu  entstehen  vermögen,  glaube  ich 
eine  von  Brand  erfolgte  Mitteilung  eines  Spindekellsarkoms  des  Thymus, 
in  dessen  Bereich  erheblich  drüsige,  in  Blasen-  und  Schlauchform  gestaltete 
Bildungen  auffielen,  in  dem  Sinn  ergänzen  zu  müssen,  daß  es  sich  wohl 
um  ein  monophyllisches,  ziemlich  eintöniges  Teratom  mit  sarkomatöser 

Wucherung  des  teratoiden  Stützgewebes 
gehandelt  habe,  eine  Bildung,  die  im 
wesentlichen  den  Kaum  der  ehemaligen 
Thymusdrüse  eingenommen. 

4.  Dysplaseogene  Thymus- 
geschwülste,    fragliche  Thymus- 
j  Cysten,  Thymusadenome, 

.^JyZc  Thymome. 

Eine  Entscheidung  darüber,  wie 
weit  Thymusgewächse  als  dys- 
plaseogene Geschwülste  gelten  müs- 
sen, ist  schwierig  und,  soviel  ich  er- 
messen kann,  bis  heute  noch  nicht  durch 
systematische,  kritische  Sichtung  des 
Beobachtungsgutes  versucht. 

a)  Möglicherweise  dürfen  hier  um- 
schriebene Fibrome  und  Lipome  des 
Thymusgebietes,  aber  auch  die  später 
besonders  erwähnten  Adenom-  und 
Adenokarzinombildungen  des  Thymus 
genannt  werden  (Hennig,  Münchmeyer, 
Lange);  für  diese  Auffassungen  von 
Fibromen  und  Lipomen  usw.  spricht  bis 
zu  einem  gewissen  Grad  ein  Befund 
Rössles,  der  das  Vorkommen  von  Fib- 
romen und  Lipomen  im  Feld  der  Thymus- 
drüse in  ein  klares  Licht  zu  stellen  ver- 
mag, da  sich  bei  einem  Neugeborenen  mit  Mangel  eines  Schilddrüsen- 
lappens zwei  kleine  knötchenförmige  Körperchen  an  Stelle  des  fehlenden 
Thyreoidealteils  fanden,  zwei  Knötchen,  von  denen  das  eine  Thymus,  das 
andere  ein  Fibrolipom  war. 

Ebenso  dürfte  das  von  Winogradow  beschriebene  Myxom a  der 
Thymusgegend  als  eine  kongenitale  Dysplasie  zu  deuten  sein;  denn  es 
betraf  einen  einmonatigen  Säugling,  der  17  Tage  krank  gewesen.  Die  Ge- 
schwulst des  zyanotischen  Kindes  bedeckte  das  Herz,  die  großen  Gefäße, 
Trachea  und  Lunge;  sie  wog  132  g  und  maß  10x6x8  cm.  Mikroskopisch 
zeigten  sich  zwischen  den  Feldern  und  Strängen  des  gallertig-bindegewebigen 
Myxoms  Inseln  intakten  Thymusgewebes. 

b)  Eine  als  Lymphangiombildung  bezeichnete  „polycystische" 
Thymusgeschwulst,  welche  Seidel  beschrieben  hat,  gehört  nach  Wiesel 


Fig.  25.    Verkleinerte   Skizze  eines 
Querschnittes  durch  den  Thymus  mit 
vielfachen  cystenartigen  Hohlräumen, 
cj  24  a.  (Nach  Hueter.) 
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vielleicht  ins  Gebiet  der  syphilitischen  Veränderungen.  Dagegen  sollen 
nach  Wiesel  eine  cystische  Auftreibung  des  bis  zum  Zwerchfell  reichenden 
31  g  schweren  Thymus  eines  4  %  jährigen  Knaben  —  beobachtet  von  Burgl  — 
und  die  vonLEONTJEW  geschiderte  multilokulare  Thymuscyste  eines  38jährigen 
Mannes,  ebenso  wie  3  Fälle  von  „cystischer  Degeneration  des  Thymus", 
welche  Pedrazzini  bei  zwei  3monatigen  und  einem  7jährigen  Knaben  be- 
schrieb, nicht  auf  Kosten  der  Lues  zu  setzen  sein.  Ueber  das  Wesen  dieser 
cystischen  Erscheinungen  läßt  sich  aber  einigermaßen  Bestimmtes  nicht 
sagen.  Besonders  für  die  Beobachtung  von  Leontjew  ist  es  nicht  sicher, 
ob  tatsächlich  eine  dysontogenetische  Erscheinung  vorlag,  da  der  Autor 
Grund  zur  Annahme  hatte,  die  Thymuserkrankung  des  38  Jahre  alten 
Mannes  sei  nicht  in  der  Kindheit,  sondern  erst  viel  später  erfolgt. 

Das  Problem  der  Beurteilung  solcher  Thymuscysten,  welche  in  größerem 
Umfang  oder  größerer  Zahl,  ja  „multilokular",  also  einer  Geschwulst  ver- 
gleichbar, das  Briesel  durchsetzen  oder  auftreiben,  zwingt  zu  der  Frage, 
ob  eine  angeborene  oder  erworbene  Erscheinung  vorliegt,  oder  ob  durch 
erworbene  Vorgänge  angeborene  Fehler  der  Entwicklung  vertieft  wurden, 
oder  aber  auch,  ob  etwa  infolge  von  erworbener,  fetaler  oder  frühkindlicher 
Krankheit  der  normale  Entwicklungs-  und  Rückbildungsgang  des  Thymus 
gestört  werden  konnte.  Um  diese  Möglichkeiten  zu  beleuchten,  werden 
in  den  nachstehenden  Zeilen  auch  Untersuchungen  und  Umstände  heran- 
gezogen, welche  außerhalb  des  Gebietes  der  Teratologie  gelegen  sind;  ein 
anderer  Modus  der  Darstellung  ist  kaum  möglich,  will  man  zeigen,  wo  die 
Grenzen  gestörter  Entwicklung  etwa  zu  suchen  sind. 

Von  Beobachtungen  cystischer  Anschwellung  des  Thymusgewebes  seien 
zunächst  genannt  Mitteilungen  von  Westenryks  (Flimmerepithelcyste, 
walnußgroß  bei  einer  51jährigen  Frau),  Wiesels  (multilokulare  Thymus- 
cyste bei  einem  38jährigen  Mann),  Heinrich  Albrechts  (Thymuscysten 
bei  einem  31jährigen  Weib),  Kloses  (multiple,  walnußgroße  Thymushohl- 
räume  bei  einem  42  Jahre  alten  Mann  ohne  Erwähnung  von  Lues)  und 
Hueters  sorgsam  untersuchte  Befunde.  Gerade  an  Hand  der  Beobach- 
tungen des  letztgenannten  Forschers  sei  auf  das  oben  gekennzeichnete 
Problem  eingegangen,  wobei  wegen  der  Verschiedenheit  wichtiger  Ge- 
sichtspunkte auf  allerlei  Einzelheiten  nicht  verzichtet  werden  kann: 

Hueters  erste  Beobachtung:  Bei  einer  24jährigen  Frau  ohne  greifbare  Lues  fand  er 
den  abnorm  großen  Thymus  durch  eine  Anzahl  größerer  oder  kleinerer  Vorsprünge 
geradezu  gebuckelt,  ja  traubig  aussehend.  Beim  Einschneiden  in  solche  Prominenz  ent- 
leerte sich  eine  leicht  getrübte,  grünlichgelbe  Flüssigkeit,  in  der  unzählige  Cholesterin- 
kristalle  glitzerten.  Auf  dem  Durchschnitt  durch  das  Organ  war  vom  Fettgewebe  fast 
nichts  zu  sehen,  vielmehr  erwies  es  sich  von  ungleich  großen  Hohlräumen  eingenommen, 
von  denen  die  größten  in  der  oberen  Hälfte  des  Organs  lagen  (Fig.  25).  Der  größte  Hohl- 
raum maß  2,7x2,2  cm  und  nahm  fast  die  ganze  Breite  des  Organs  ein.  In  dessen  unterer 
Hälfte  waren  die  Cysten  erheblich  kleiner;  sie  erwiesen  sich  durch  breitere  Zwischenwände 
getrennt,  deren  Gewebe  dem  Thymusparenchym  stellenweise  glich,  während  die  Septen 
der  größeren  Hohlräume  mehr  bindegewebigen  Charakter  zeigten.  Mikroskopisch  erwies 
sich  das  Zwischengewebe  zwischen  den  Cysten  aus  einem  gefäßreichen,  aber  ziemlich 
derben  Bindegewebe,  da  und  dort  durch  schmale  Fettgewebsanteile  auch  gelegentlich 
durch  Züge  und  Inseln  von  typischem  Thymusgewebe  unterbrochen.  Es  bestanden  alle 
Formübergänge  von  größeren  zu  kleinen  und  kleinsten  Cysten;  größere  scheinen  gelegent- 
lich aus  Konfluenz  kleiner  entstanden  zu  sein.  Kleinere  Hohlräume  waren  oft  gestreckt 
und  zipfelig  ausgezogen.  Begrenzt  waren  diese  Cysten  von  platten  Zellen  mit  spindeligem, 
gut  färbbaren  Kern,  Ein  Detritus  von  Zellen,  und  zwar  Thymuszellen,  Blutzellen,  Leuko- 
cyten,  ferner  von  Cholesterinkristallen  und  amorpher  Gerinnungsmasse  füllten  diese  Hohl- 
räume mehr  oder  minder  aus.  Mitunter  fand  sich  auch  intracystisch  „vorgewachsenes" 
bzw.  vom  Cystenspalt  umgriffenes,  weitgehend  isoliertes  Thymusgewebe,  das  aber  doch 
immer  an  dünnem  Stiel  den  Zusammenhang  mit  dem  übrigen  Thymusparenchym  ge- 
wahrt hatte. 
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Für  die  Erklärung  dieser  Hohlräume  zog  Hueter  zunächst  vergleichsweise  die  von 
Hanns  Chiari1)  gewürdigten,  kleinen  bis  erbsengroßen  Thymuscysten  bei  Feten  und 
allerkleinsten  Kindern  heran,  d.  h.  jene  auf  Dubois'  nachhaltige  Beschreibung  hin  als 
„Duboissche  Abszesse"  bezeichneten  Hohlräume,  die  Hanns  Chiari  zufolge  durch  zentralen 
Zerfall  HASSALLscher  Körper  und  gleichzeitiges  Einrücken  von  Thymusgewebe  in  die 
so  entstandenen,  wenigstens  teilweise  noch  epithelial  begrenzten  Höhlen  entstehen,  wobei 
eventuell  regressive  Veränderungen  des  eingewachsenen  Gewebes  nachfolgen.  Daß  solche 
Cysten  erworben,  hat  später  Hammah  (1920) 2)  in  einer  sehr  eingehenden  Arbeit  bestätigt, 
der  die  Fig.  26  und  27  entnommen  sind. 

Demgegenüber  griff  Hueter  zunächst  auf  Befunderklärungen  von  Eberle,  Simmonds, 
Schridde  und  Klose  zurück,  welche  in  der  Deutung  jener  fraglichen  DuBOisschen  Hohl- 
räume als  präformierter  epithelialer,  durch  Entwicklungshemmung  entstandener  Gänge, 
Lücken  oder  Bläschen  besteht.   Hueter  schloß  sich  für  den  vorhin  beschriebenen  Fall 


Fig.  26  und  Fig.  27.  Thymische  Sequestercysten  (DuBOissche  Abszesse)  vom  Menschen. 
(Abbildungen  Hammars  zu  Fall  1084  seiner  Untersuchungsreihe.) 

Fig.  26  zeigt  mehr  oder  weniger  starke  Invasion  von  Lymphozyten  in  HASSALLschen 
Körperchen,  a  =  Jungform  HASSALLscher  Körper,  z  =  Konzentrisch  gestreifte  Zentral- 
partie Lymphozyten-erfüllter  HASSALLscher  Körper.  Vergr.  9 : 10. 

seiner  Beobachtungen  dieser  Auffassung  an,  wobei  er  noch  bedachte,  daß  durch  Sequestra- 
tions-  und  Nekrosevorgänge  und  durch  nachfolgende  reaktive  Neuepithelisierung  das  Bild 
der  Cysten  kompliziert  sein  konnte.  Lues  war  hier  nicht  im  Spiel,  wie  übrigens  auch  durch 
Chiari,  Materna  und  andere  die  DuBOisschen  Hohlräume  von  der  unbedingten  Note 


1)  Chiari,  Hanns,  Ueber  Cystenbildung  in  der  menschlichen  Thymus,  zugleich 
ein  Beitrag  zur  Lehre  von  den  DuBOisschen  Abszessen.  Verhandl.  d.  66.  Versammig. 
Dtsch.  Naturf.  u.  Aerzte  Wien  1894;  2.  Teil;  2.  Hälfte,  S.  11. 

2)  Eine  Darstellung  des  Wissenserwerbes  über  die  sogenannten  DuBOisschen  Abszesse 
in  historischer  Aufeinanderfolge  ist  bei  Hammah  zu  finden  (Beitr.  z.  path.  Anat.  u.  zur 
allg.  Pathol.  66,  1927).  Sie  wird  ergänzt  durch  Maternas  Bearbeitung  (Verh.  d.  Dtsch. 
path.  Ges.  20,  1925,  S.  354).  —  Dubois  war  ein  französischer  Geburtshelfer,  der  1850 
das  Bild  jener  Thymushohlräume  [erneut]  gezeichnet  hat. 
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primär  luischen  Gepräges  befreit  worden  sind.  Materna  insbesondere,  der  sie  im  Thymus 
eines  an  Rückfallfieber  verstorbenen  Negers  fand,  hat  über  diesen  Punkt  das  folgende 
ausgeführt:  „Es  ist  bekannt,  daß  auch  im  Thymus  vieler  Vertebraten  Zystenbildungen 
prinzipiell  gleichartiger  Natur  wie  die  luischen  als  normale  Alterserscheinungen  vor- 
kommen (Hammar),  aber  auch  die  Involution  durch  andere  Ursachen  kann  sie  erzeugen. 
So  fand  Pensa  sie  bei  winterschlafenden  Anuren  als  Zeichen  akzidenteller  Involution, 
Levin,  sowie  Jolly  et  Levin  bei  der  Hungerinvolution.  Fulci  (Aschoff)  sah  Zysten- 
bildungen nach  Zerrungen  des  freigelegten  Thymusgewebes,  Rudbefg  u.  a.  nach  Röntgen- 
bestrahlung. Nachdem  schon  Mensi  bei  Bronchopneumonie  und  Sepsis  zystische  Ent- 
artung der  HASSALLschen  Körperchen  gefunden  hatte,  sah  auch  ich  bei  einer  chronischen 


Fig.  27.  Abschnitt  eines  fast  rein  epithelialen  Thymusläppchens  ohne  erkennbare  Hassall- 
sche  Körper.    Rs  =  die  auf  einer  Strecke  erkennbare  zylinderepitheliale  Randschicht 
des  Läppchens.  Jn  der  Mitte  des  Läppchens  eine  von  Plattenepithelien  umgrenzte  Se- 
questercyste  mit  stark  degeneriertem  Sequester.  Vergr.  9 : 10. 

Sepsis  eines  16jährigen  Knaben  enorm  vergrößerte,  nekrotisierte,  zum  Teil  auch  verkalkte 
und  zystisch  veränderte  ÜASSALLSche  Körperchen.  Ich  erinnere  nur  noch  daran,  daß  bei 
entzündlichen  Prozessen  verschiedenster  Ätiologie  das  benachbarte  Epithel  eine  mächtige, 
z.  T.  ganz  atypische  Wucherung  eingehen  kann,  wie  z.  B.  beim  Lupus." 

Hueter  gedachte  bei  Bearbeitung  seines  Befundes  der  Feststellung, 
daß  mit  Ausnahme  der  Fälle  von  Burgl  und  Pedrazzini,  möglicherweise 
auch  der  Wahrnehmung  von  Leontjew,  die  Beobachtungen  entsprechender 
Thymuscysten  fast  stets  luische  Feten  oder  Kinder  betroffen  habe  (Bednar, 
Hanns  Chiari,  Eberle,  Schlesinger,  Türe,  Simmonds,  Schridde,  Seidel)  ; 
so  glaubt  Hueter  annehmen  zu  müssen,  daß  ätiologische  Beziehungen 
zwischen  angeborener  Lues  und  den  Thymuscysten  insofern  bestehen 
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konnten  als  diese  auf  die  durch  Lues  bedingten  Entwicklungshemmungen 
zurückzuführen  seien1). 

Finde  man  in  solchen  Fällen  eine  Thymitis,  ja  eitrigen  Inhalt  der  fraglichen  Hohl- 
räume, meint  Hueter,  dann  sei  es  aber  doch  richtiger,  mit  Simmonds  nicht  von  „Dubois- 
schen  Abszessen",  sondern  von  „DuBOisschen  Cysten"  zu  sprechen.  Inzwischen  hat  sich 
Paul  Schneider,  als  kritischer  Kenner  der  angeborenen  syphilitischen  Gewebsver- 
änderungen und  der  frühkindlichen  Lues,  entschieden  für  die  HAMMAR-HARTSche  Auf- 
fassung ausgesprochen,  es  handle  sich  hier  um  Sequestercysten,  nicht  aber  um  Ent- 
wicklungsstörungen im  Sinn  der  Theorie  Eberles2). 

Hueters  weitere  Beobachtungen  sind  dem  Bestreben  zu  danken,  Ein- 
sicht darüber  zu  erlangen,  ob  die  Menge  des  Bindegewebes  in  den  Wänden 
der  Thymushohlräume  seines  ersten  Falles  etwa  nur  auf  einen  hypoplastisch- 
atrophischen  Organzustand  hindeute;  so  untersuchte  er  weiterhin  den 
thymischen  Fettkörper  alter  Leute  und  fand  dabei  zweimal,  nämlich  bei 
einer  81jährigen  und  bei  einer  90jährigen  Greisin,  über  erbsengroße  Cysten. 
Die  mikroskopische  Untersuchung  ergab  bei  der  einen  Greisin  im  Fett- 
gewebe liegende,  meist  schmale,  langgestreckte  Züge  von  Zellen,  haupt- 
sächlich Markzellen,  zwischen  denen  zahlreiche  Retikulumzellen  deutlich 
hervortraten;  konzentrische  Körperchen  fehlten.  Die  größeren  Cysten 
waren  rund  oder  oval,  die  kleineren  schmal  und  langgestreckt.  Als  Inhalt 
waren  besonders  in  den  letzteren  körnige  Gerinnungsmassen  und  hyaline, 
mit  Eosin  intensiv  färbbare  Schollen  und  Kugeln  nachzuweisen.  Die  größeren 
Cysten  wurden  meist  von  einer  schmalen  Schicht  von  Bindegewebe  um- 
säumt, an  umschriebenen  Stellen  des  Umfangs  fand  sich  öfters  eine  schmale 
Schicht  von  Thymusgewebe  als  unmittelbare  Begrenzung,  während  bei  den 
kleineren  cystischen  Räumen  dieses  nirgends  vermißt  wurde  und  den  ganzen 
Umfang  umsäumte.  Eine  aus  platten,  epithelialen  Zellen  bestehende  Be- 
kleidung der  Cystenwand  konnte  mit  Sicherheit  nicht  nachgewiesen  werden. 
Bei  der  anderen  Greisin  war  ein  Teil  der  Cysten  des  thymischen  Fettkörpers 
von  schmalen  Bindegewebszügen  umsäumt,  denen  nach  innen  niedrige, 
kubische  Zellen  in  meist  einfacher  Schicht  aufsaßen.  Die  Wand  anderer 
Cysten  wurde  von  einem  zelligen  Gewebe  wechselnder  Mächtigkeit  gebildet. 
Hier  waren  die  oberen  Zellen  flach,  spindelig,  die  weiter  nach  außen  ge- 
legenen kubisch  oder  rundlich.  Im  ganzen  hatten  die  genannten  Zellen 
mehr  den  Charakter  von  Retikulumzellen,  als  von  Thymusparenchym- 
zellen.  Ueber  die  Pathogenese  der  Cysten  in  diesen  beiden  Fällen  ließ  sich 
etwas  Sicheres  nicht  sagen.  Jedenfalls  erschien  der  Hinweis  darauf  be- 
merkenswert, daß  im  Greisenalter  Cysten  des  Thymus  vorkommen,  in 
deren  Wand  Thymusreste  noch  nachweisbar  sind.  Dabei  hat  Hueter  die 
Masse  des  Bindegewebes  nicht  vermehrt  gefunden,  die  Hauptmasse  des 
Organs  war  in  gewöhnlicher  Weise  durch  Fettgewebe  ersetzt. 

c)  Wieweit  der  Adenomcharakter  einer  von  Rolleston  beschriebenen 
Bildung  richtig  beurteilt  war,  kann  ich  nicht  ermessen.  Hier  kommen  wohl 
zwei  Möglichkeiten  dysplaseogener  Bildung  in  Betracht:  Erstens  mono- 
phyllische  oder  diphyllische  Teratombildung,  zweitens  echte  Adenom- 
bildung aus  jenen  dysontogenetischen  Gang-  und  Drüsenentwicklungen, 
welche  gelegentlich  bei  Feten  und  Kleinkindern  im  Hauptthymus  wie  auch 
in  epithelkörperchennahen  Thymusläppchen  des  3.  oder  4.  Schlundtaschen- 
metamers  gesehen  worden  sind. 


1)  Auch  Askanazy  hat  sich  gelegentlich  an  der  Aussprache  über  den  Befund  von 
Cysten  und  Drüsenschläuchen  im  erwachsenen  Thymus  beteiligt;  er  meinte,  die 
Existenz  solcher  Bildungen  allein  lasse  noch  keinen  Schluß  auf  ihre  kongenitale  Bildung  zu. 

2)  Vgl.  die  Dissertation  von  Albert  Schneider,  Heidelberg  1920. 
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An  dieser  Stelle  ist  eine  eigenartige  Beobachtung  von  Helene  Schuster 
einzureihen,  nämlich  ein  gelatinöses  Adenokarzinom  des  Thymus  mit  Meta- 
stasen in  der  rechten  Lunge,  die  aber  derartig  verteilt  und  gestaltet  waren, 
daß  die  Forscherin  sich  unbedingt  veranlaßt  sah,  die  Thymusgeschwulst 
als  Primärblastoni  anzusprechen  (Fig.  28  und  29). 

Die  mikroskopische  Untersuchung  ergab  in  Helene  Schusters  Fall 
eine  fibröses,  derbes 
Bindegewebe  als  Träger 
und  Stütze  unregel- 
mäßiger drüsiger  Bil- 
dungen verschiedener 
Größe  mit  einer  zylin- 
drisch bis  kubisch  epi- 
thelialen Auskleidung ; 

diese  Epithelzellen 
waren  chromatinreich, 
zum  Teil  schleimig  auf- 
gebläht, entartet.  Sie 
lagen  auch  reichlich  ab- 
geschuppt innerhalb  der 
von  gallertig  -  schlei- 
miger Masse  erfüllten 
Lichtungen  der  epithe- 
lialen Schläuche. 

Auch  Zajewloschin 
hat  (1929)  ein  Adenokar- 
zinom des  Thyinusge- 
bietes  beschrieben,  dessen 
Matrix  er  in  drüsigen  Bil- 
dungen des  Briesels  sucht. 
Hier  war  ebenfalls  die  Lunge 
vom  Geschwulstwachstum 
befallen,  aber  wie  der  Autor 
sagt,  nicht  knotig,  sondern 
diffus,  worauf  er  die  Ableh- 
nung des  Einwurfs  gründet, 
es  handelte  sich  vielleicht 
um  einen  primären  Lungen- 
oder Bronchialkrebs  mit 
sekundärem  Uebergreifen 
auf  das  vordere  Mittelfell, 
was  ich  gleichwohl  für 
wahrscheinlicher  halten 
möchte.  (Einen  bei  dieser 
Gelegenheit  erwähnten  ent- 
sprechenden Befund  von 
thymischem  Adenokarzinom 

durch  Schulgin  konnte  ich     Eig.  28.  Adenocarcinoma  gelatinosum  des  Thymus.  (Nach 

nicht    im    Originalbericht  Helene  Schuster.) 

nachlesen.) 

d)  Im  übrigen  Heer  der  bösartigen  Thymusgeschwülste  spielen  neben 
rundzelligen  und  Lymphosarkomen,  sowie  einfachen  plattenzelligen  Karzi- 
nomen kleinzellige  Krebse  eine  Bolle;  da  man  über  die  Natur  der  kleinen 
Thymusrindenzellen  nicht  einig  ist,  mußte  auch  ein  Streit  über  die  Sarkom- 
oder Karzinomnatur  derartiger  kleinzelliger  bösartiger  Geschwülste  ent- 
stehen. Um  den  Schwierigkeiten  der  Benennung  aus  dem  Weg  zu  gehen, 
hat  Schridde  vorgeschlagen,  nur  von  „bösartigen  Thymusgeschwül- 
sten"  zu  sprechen.  Indes  veranlaßte  eine  mitunter  deutlich  zusammen- 
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gesetzte  Gewebsart  solcher  äußerlich  der  Thymusform  und  -läge  entsprechen- 
den Geschwülste,  vor  allem  die  Einsprengung  von  fraglich  epithelialen, 
konzentrischen  Bildungen  nach  Art  der  HASSALLSchen  Körper,  derartige 
Neubildungen  —  ob  sie  nun  mehr  oder  weniger  bösartig  erschienen  waren  — 
kurzweg  als  „Thymome"  zu  bezeichnen;  das  ist  ein  Name,  der  zunächst 
in  der  Heidelberger  Dissertation  von  Grandhomme  (1900)  auftauchte  und 
weiterhin  von  Thirolx,  Debre,  Simmonds  u.  a.  übernommen  worden  ist. 

Neuerdings  haben  Kneringer  und  Priesel  auf  den  in  manchen  ein- 
schlägigen Geschwülsten  deutlich  ausgeprägten  lymphoepithelialen  Aufbau, 
entsprechend  dem  thymischen  Mutterorgan,  hingewiesen.  Sie  setzen^solche 
Thymustumoren  als  branchiogen-entodermale,  von  Lymphozyten  durch- 
wanderte und  bevölkerte  Geschwulstbildungen  in  Analogie  zu  jener  Blastom- 


Fig.  29.   Adeno Carcinoma  gelatinosum  des  Thymus.   (Nach  Helene  Schuster.) 

form,  welche  Schmincke  zuerst  als  charakteristisch  für  bestimmte  Ge- 
wächse des  Tonsillengebietes  bzw.  des  lymphoepithelialen  Schlundring- 
gewebes bezeichnet  hatte  —  in  Analogie  der  histologischen  Auffassung  von 
Wandgeweben  der  Bursa  Fabricii  bei  Vögeln  durch  Jolly.  Ueber  „bös- 
artige Thymusgeschwülste",  „Thymome"1)  und  „thymische Lymphoepitheliome" 
ist  nachzulesen,  abgesehen  von  den  bereits  genannten  Autoren,  bei  Ru- 
baschow,  Largiader,  Zajewloschin  (1925),  Busni,  Schmidtmann,  Kaijser, 
Matras  und  Priesel,  Nathan,  Parakutschow,  Schmincke  u.  a.  m.) 

Parakutschow  überlegte,  ob  man  die  primäre  Karzinombildung  im  Thymus  nicht 
etwa  zurückführen  könne  auf  eine  hormonale  (?)  Hemmung  der  rechtzeitigen  Thymus- 
involution.  Träfe  diese  Annahme  zu,  dann  wären  folgerichtig  die  aus  solcher  Störung 


1)  Hamdi  und  Halis  reden  in  der  Ueberzeugung,  die  kleinzelligen  bösartigen  Thymus- 
geschwülste  seien  absolut  epithelialer  Herkunft,  trotzdem  sie  im  großen  und  ganzen  die 
Form  mesenchymaler  Zellen  aufweisen,  von  .,Thymo zytomen".  (Vgl.  Virchows  Arch. 
284,  1932,  S.  231.) 
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des  morphogenetischen  Endablaufs  herauswachsenden  Geschwülste  Folge  eines  dysonto- 
genetischen  Spätgeschehens. 

Bis  jetzt  scheint  mir  nur  in  einem  Fall  die  dysplaseogene  Natur  eines 
„Thymoms"  klar  zu  liegen,  nämlich  für  die  Beobachtung  von  Babes, 
Marinescu  und  Slatina,  welche  bei  einem  jungen  Mann  ein  thymisches 
Lymphoepitheliom  innerhalb  einer  Schilddrüsengeschwulst  fanden,  wo  es 
als  Folge  eines  heterotop  zur  Entwicklung  gekommenen  Thymusgewebs- 
keimes  seine  Entfaltung  genommen  hatte. 
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I.  Entwicklung  der  Milz. 


Ueber  die  Entwicklung  der  Milz  sind  auch  heute  noch  unsere  Kenntnisse 
in  einzelnen  Punkten  etwas  lückenhaft,  dies  gilt  besonders  für  die  Ver- 
hältnisse beim  Menschen.  Die  eingehendste  Darstellung  der  Entwicklung 
der  Milz  mit  Berücksichtigung  der  Vorgänge  bei  den  einzelnen  Tierarten 
und  Heranziehung  des  gesamten  Schrifttums  findet  sich  bei  Hartmann 
(1930).  Im  folgenden  sollen  hauptsächlich  die  Feststellungen  an  mensch- 
lichen Embryonen  berücksichtigt  werden. 

Die  von  Kupffer  aufgestellte  Hypothese,  daß  die  Milz  entodermaler 
Herkunft  sei  und  enge  genetische  Beziehungen  zur  Pankreasanlage  habe, 
kann  als  widerlegt  gelten  (Sobotta).  Lediglich  Glas  nimmt  bei  der  Ringel- 
natter und  Woit  bei  den  Urodelen  eine  rein  entodermale  Abstammung 
der  Milz  an.  Die  neueren  Untersucher  stimmen  alle  darin  überein,  daß  die 
Milzanlage  ausschließlich  vom  Mesoderm  gebildet  werde  (Toldt,  Koll- 
mann, Tonkoff,  Bonnet,  Mollier,  Thiel  und  Downey,  Hartmann,  Ono). 

Es  ist  aber  noch  umstritten,  welche  Teile  des  Mesoderms  —  das  Cölom- 
epithel oder  das  Mesenchym  —  maßgebend  sind  bei  der  Milzentwicklung. 
Toldt  beschrieb  als  erstes  Stadium  der  Milzentwicklung  eine  Verdickung 
des  Cölomepithels  an  der  ursprünglich  linken  Seite  des  dorsalen  Meso- 
gastriums,  die  bei  Embryonen  von  6  mm  Länge  bereits  erkennbar  ist.  An 
dieser  Stelle  wird  das  Cölomepithel  zwei-  bis  mehrschichtig  und  grenzt  sich 
oft  nur  sehr  unscharf  gegen  das  darunterliegende  Mesenchym  ab.  Toldt 
meint,  daß  das  Cölomepithel  einen  wichtigen  Anteil  an  der  Milzentwicklung 
habe,  da  diese  Wucherung  des  Cölomepithels  meist  nur  an  der  Stelle  und 
in  der  Zeit  der  Ausbildung  der  Milzanlage  beobachtet  werde.  Die  Befunde 
von  Toldt  wurden  von  Kollmann  und  Tonkoff  bestätigt,  jedoch  be- 
tonen diese  Autoren,  daß  das  Cölomepithel  nicht  in  dem  Maße  an  der  Milz- 
anlage beteiligt  sei,  wie  Toldt  meinte,  und  Tonkoff  zeigte,  daß  eine  der- 
artige Verdickung  des  Cölomepithels  zu  gleicher  Zeit  auch  an  vielen  anderen 
Stellen  des  Peritoneums  bestehe.  Kollmann  führt  nur  die  Bildung  der 
Membrana  propria  auf  das  Cölomepithel  zurück,  während  die  eigentliche  Milz- 
anlage vom  Cölomepithel  durch  eine  helle  Zone  deutlich  getrennt  sei,  und 
auch  Laguesse  tritt  für  eine  rein  mesenchymale  Entstehung  der  Milz 
ein.  Den  gleichen  Standpunkt  nimmt  Bonnet  nach  Untersuchungen  an 
Embryonen  von  Mensch,  Hund,  Igel  und  Schaf  ein,  ebenso  ist  Mollier  in 
neuerer  Zeit  für  die  rein  mesenchymale  Entstehung  der  Milz  eingetreten. 
Diese  Befunde  sind  durch  neuere  Untersuchungen  von  Thiel  und  Downey 
(1921)  an  Ratten,  Schweinen  und  Beutelratten  bestätigt  worden.  Aller- 
dings erblicken  diese  Autoren  im  Cölomepithel  nur  ein  noch  stärker  ver- 
dichtetes Mesenchym,  dessen  Zellen  mit  den  darunterliegenden  Retikulum- 
zellen  durch  Ausläufer  direkt  zusammenhängen  und  durch  Proliferation 
dessen  Zellbestand  vermehren.  Hartmann  (1930)  mißt  der  Frage,  ob  das 
Cölomepithel  sich  später  aktiv  am  Aufbau  der  Milzanlage  beteiligt  oder 
nicht,  nur  eine  untergeordnete  Bedeutung  bei,  da  auch  das  Mesenchym 
zwischen  Entoderm  und  Cölomepithel  ausschließlich  vom  Cölomepithel 
abstammt,  womit  also  jedenfalls  indirekt  das  Material  der  Milzanlage  vom 
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Cölomepithel  bereitgestellt  wird.  Es  darf  demnach  als  gesicherte  Erkenntnis 
gelten,  daß  die  Milzanlage  rein  mesodermaler  und  im  wesentlichen 
mesenchymaler  Herkunft  ist. 

In  der  4. — 5.  Embryonalwoche  ist  die  Milzanlage  bei  8 — 10  mm  langen 
Embryonen  gut  erkennbar,  sie  ist  durch  eine  nahe  dem  Magenfundus  ge- 
legene Verdickung  des  Mesenchyms  zwischen  den  beiden  Peritonealplatten 
gekennzeichnet,  die  an  der  lateralen  Seite  von  hohem  Cölomepithel  über- 
zogen ist  (Sobotta).  Nach  Fischels  Darstellung  besteht  die  Milzanlage 
bei  15  mm  langen  Embryonen  meist  aus  drei  Höckern,  welche  sich  zwischen 
die  an  der  dorsalen  Leibeswand  vortretende  Urnieren-  und  Keimdrüsen- 
falte einschieben.  Bei  25  mm  langen  Embryonen  besteht  die  Milzanlage 
meist  nur  aus  zwei  Höckern,  und  erst  nach  der  Kaudalverschiebung  der 
Keimdrüsen  stellt  sie  einen  einheitlichen  Körper  dar.  Furchen  an  der  Milz- 
oberfläche können  aber  auch  noch  länger  bestehen  und  sogar  im  3.  und 
4.  Embryonalmonat  neu  auftreten  (Fischel).  Bei  16 — 19  mm  langen 
Embryonen  bietet  sich  die  Milzanlage  als  ein  auf  dem  Horizontalschnitt 
dreieckiges  Gebilde  dar,  das  sich  allmählich  von  der  Wand  der  Bursa  omen- 
talis  gegen  den  Hilus  fortschreitend  ablöst  (Toldt,  Fischel). 

Die  histologische  Differenzierung  der  Milzanlage  betrifft  nur 
die  embryonalen  Bindegewebszellen,  während  das  Cölomepithel  nur  das 
Deckepithel  der  Milzkapsel  liefert  (Fischel). 

Diese  Differenzierung  der  Milzanlage  ist  durch  die  Untersuchungen 
Onos  an  menschlichen  Embryonen,  dessen  Darstellung  ich  hier  folge,  weit- 
gehend geklärt  worden.  Bei  Embryonen  von  0,8  cm  Nackensteißlänge 
bildet  sich  zwischen  den  rundlichen  Mesenchymzellen  der  Milzanlage  ein 
feines  Spaltennetz  aus,  ohne  daß  zunächst  Endothelien  zu  sehen  sind. 
Auch  zwischen  Cölomepithel  und  Milzanlage  bildet  sich  ein  feiner  Spalt 
aus.  Bei  Embryonen  von  1,1 — 1,5  cm  Nackensteißlänge  treten  die  ersten 
Blutgefäße  in  der  Milzanlage  auf.  Es  tritt  eine  selbständige  (primäre)  und 
eine  die  Arterie  begleitende  (sekundäre)  Milzvene  auf,  die  beide  von  der 
Pfortader  ausgehen.  Die  Aeste  beider  Venen  gehen  vielfache  Anastomosen 
ein,  so  daß  ein  venöser  Plexus  entsteht,  wodurch  die  Mesenchymzellhaufen 
der  Milzanlage  in  einzelne  kugelige  Gruppen  unterteilt  werden.  Die  Arterien 
verlaufen  entweder  mit  den  Begleitvenen  oder  allein.  Dieses  Vorberei- 
tungsstadium der  Milzdifferenzierung  dauert  bis  zum  Ende  des  2.  Em- 
bryonalmonats. 

Das  Pulparetikulum  stammt  von  den  Mesenchymzellen  der  Milz- 
anlage. Bis  zum  Ende  des  4.  Embryonalmonats  bleibt  das  Pulparetikulum 
ein  weitmaschiges  Syncytium,  das  zwischen  Arterien  und  Venen  gelegen 
ist,  ohne  daß  je  eine  geschlossene  Blutbahn  anatomisch  nachweisbar  ist. 
Erst  im  5.  Monat  entwickeln  sich  Fasern  in  der  Pulpa.  Im  4.  und  5.  Monat 
entwickeln  sich  in  der  Umgebung  der  Venenplexus  unter  Beteiligung  der 
Pulpa  zunächst  Lakunen,  die  sich  zu  den  endgültigen  Venensinus  umbilden. 
Das  Hülsengewebe  der  Arterien  besteht  im  4.  Monat  aus  locker  ange- 
ordneten Retikulumzellen  und  zarten  Fasern.  Im  5.  Monat  beschränkt  sich 
das  Hülsengewebe  auf  eine  bestimmte  präkapillare  Strecke  der  Arterien. 
Die  lymphatischen  Scheiden  erscheinen  gegen  Anfang  des  5.  Monats 
als  Anhäufung  von  Lymphoidzellen  um  eine  bestimmte  Arterienstrecke, 
die  vorher  den  Hülsenbau  erkennen  ließen.  Die  erste  Anlage  der  Malpighi- 
schen  Körperchen  tritt  gegen  Mitte  des  5.  Monats  innerhalb  der  lymphati- 
schen Scheiden  im  Astwinkel  arterieller  Verzweigungen  auf.  Im  7.  Monat 
treten  feine  Spalten  innerhalb  der  MALPiGHischen  Körperchen  auf,  die  ver- 
mutlich Vorläufer  der  Kapillarbildung  sind.   Das  arterielle  Außen-  und 
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Innennetz  innerhalb  des  MALPiGHischen  Körperchen  entwickelt  sich 
im  Verlauf  des  7.  Monats  und  ist  im  9.  Monat  vollendet. 

Während  eines  großen  Teils  der  Embryonalzeit  (bei  Embryonen  von 
15 — 30  cm  Länge  nach  Lifschitz)  funktioniert  die  Milz  als  blutbildendes 
Organ.  Nach  Ono  nimmt  die  Hämatopoese  nach  dem  5.  Monat  ab. 
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II.  Vergleichende  Anatomie  der  Milz. 

Es  ist  notwendig,  kurz  auf  die  vergleichende  Anatomie  der  Milz  einzu- 
gehen, da  atavistische  Verhältnisse  mehrfach  zur  Erklärung  von  Milzmiß- 
bildungen (besonders  Nebenmilzen)  herangezogen  wurden. 

Die  hier  gegebene  Darstellung  ist  vor  allem  auf  die  Ausführung  von 
Sobotta  (1914)  und  von  Hartmann  (1930)  gegründet. 

Bei  den  Wirbellosen  und  den  Akraniern  (Amphioxus)  fehlt  ein  der 
Milz  entsprechendes  Organ  völlig.  Bei  den  Cyclostomen  (Petromyzon) 
finden  sich  subseröse,  kavernöse  Lymphräume  am  Mitteldarm.  Bei  den 
Dipnoern  ist  bereits  Milzgewebe  vorhanden,  das  jedoch  noch  in  der 
Magendarmwand  eingeschlossen  ist  und  nicht  als  eigenes  Organ  erscheint. 
Zunächst  besteht  im  Bereich  der  ganzen  Länge  des  dorsalen  Magen-Darm- 
Gekröses  die  Fähigkeit,  Milzgewebe  zu  bilden. 

Als  abgeschlossenes  Organ  tritt  die  Milz  erst  bei  den  Fischen  auf.  Bei 
den  Selachiern  (Haie,  Rochen)  besteht  sie  aus  mehreren,  manchmal  völlig 
getrennten,  Lappen.  Bei  den  Haien  sind  sehr  langgestreckte  Milzformen, 
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die  den  ganzen  Mitteldarm  häufig,  während  bei  den  Rochen  vielfach  rund- 
liche Milzformen  vorherrschen,  die  eng  an  den  Magen  angeschlossen  sind, 
einen  deutlichen  Margo  crenatus  erkennen  lassen  und  in  ihrer  Form  sehr 
an  die  menschliche  Milz  erinnern.  Bei  den  Knochenfischen  ist  die  Milz 
meist  gelappt  und  reicht  oft  tief  ins  Mitteldarmgekröse,  manchmal  stellt 
sie  aber  auch  einen  kleinen  runden,  auf  das  Magengekröse  beschränkten 
Körper  dar. 

Von  den  Amphibien  an  bildet  die  Milz  allmählich  einen  einheitlich 
geschlossenen  Körper.  Bei  den  Perennibranchiaten  ist  die  Milz  noch  sehr 
lang  und  erstreckt  sich  auf  den  größten  Teil  des  dorsalen  Darmgekröses. 
Bei  den  Anuren  findet  eine  weitgehende  Reduktion  des  kranialen  Endes 
statt,  so  daß  die  Milz  am  Anfang  des  Rektums  zu  liegen  kommt;  während 
bei  den  Urodelen  die  Reduktion  vom  kaudalen  Ende  erfolgt,  so  daß  bei 
Salamandra  und  Triton  die  Milz  —  wie  bei  den  höheren  Wirbeltieren  — 
in  der  Magengegend  liegt  und  räumliche  Beziehungen  zum  Pankreas  er- 
kennen läßt. 

Bei  den  Reptilien  ist  die  Milz  gleichfalls  in  ihrer  Ausbildung  ein- 
geschränkt. Sie  findet  sich  bei  den  Schildkröten  neben  dem  Rektum, 
bei  den  Eidechsen  und  Schlangen  in  der  Nähe  des  Magens,  während 
sie  bei  den  Krokodilen  eine  mittlere  Lage  einnimmt  (es  erfolgt  also  bei 
diesen  die  Reduktion  am  kranialen  und  kaudalen  Pol  gleichzeitig). 

Bei  den  Vögeln  ist  die  Milz  sehr  klein,  in  ihrer  Form  wechselnd,  aber 
immer  seitlich  vom  hinteren  Vormagen  gelegen  (entsprechend  den  Ver- 
hältnissen bei  den  Eidechsen  und  den  Säugetieren). 

Bei  den  niederen  Säugetieren  bestehen  sehr  primitive  Verhältnisse 
hinsichtlich  der  Milzausbildung.  Die  Kloakentiere  (Monotremen)  haben 
eine  dreilappige  Milz,  ein  Lappen  verläuft  entlang  des  Magens,  der  zweite 
liegt  im  Mitteldarmgekröse,  der  dritte  gehört  dem  Enddarmgekröse  an. 
Bei  den  Beuteltieren  (Marsupialia)  liegt  die  Milz  am  linken  unteren 
Magenumfang,  während  ihr  gegabeltes  unteres  Ende  sich  in  das  Netz  er- 
streckt. 

Bei  den  Zahnarmen  (Edentaten)  ist  die  Milz  teilweise  sehr  stark 
gelappt  (Ameisenbär,  Gürteltier),  aber  immer  in  der  Nähe  des  Magens 
gelegen.  Bei  den  übrigen  Säugetieren  findet  man  nur  gelegentlich  gelappte 
Milzen.  Es  treten  vor  allem  zwei  Grundformen  hervor:  Die  langgestreckte 
Milz  (Nager,  Carnivoren,  Rind,  Pferd)  und  die  bohnenförmig  ge- 
staltete Milz  (Igel,  Fledermaus,  Schaf,  Ziege,  Affen,  Mensen). 

Eine  Sonderstellung  nehmen  die  Delphine  ein,  die  neben  einer 
Hauptmilz,  die  typisch  am  Magen  gelagert  ist,  regelmäßig  2 — 6  Neben- 
milzen am  Magen  oder  an  der  Wurzel  des  großen  Netzes  erkennen  lassen 
Sobotta  1914). 


Schrifttum  zu  II:  Vergleichende  Anatomie  der  Milz. 

Hartmann,  A.,  Die  Milz,  in  Möllendorfs  Hdb.  d.  mikrosk.  Anat.  d.  Menschen  VI/1, 
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III.  Regeneration  und  Transplantation  der  Milz. 

Die  Fragen  der  Regenerations-  und  Transplantationsmöglichkeit  der 
Milz  müssen  hier  —  wenigstens  im  Ueberblick  —  erörtert  werden,  da  sie 
zu  manchen  Fragen  der  Entstehung  von  Nebenmilzen  in  Beziehung  stehen. 

Die  Verhältnisse  der  Regeneration  der  Milz  sind  bei  verschiedenen 
Tieren  studiert  worden  und  sind  offenbar  nicht  überall  gleich.  Dabei  muß 
man  unterscheiden  zwischen  der  Neubildung  von  Milzgewebe  nach  totaler 
Entfernung  der  Milz  und  Regenerationsvorgängen  an  einem  zurückgelassenen 
Organstumpf. 

Regeneration  der  Milz  nach  totaler  Splenektomie  wurde 
von  Daiber  (1907)  bei  Axolotln  beschrieben,  wobei  sich  die  neue  Milz 
immer  an  der  typischen  Stelle  (Magenwand)  entwickelte,  gelegentlich  mehr- 
lappig war  oder  aus  getrennten  Einzelorganen  bestand,  jedoch  niemals 
die  Größe  einer  normalen  Milz  erreichte.  Daiber  glaubte  Regeneration  aus 
zurückgebliebenen  Milzteilen  sicher  ausschließen  zu  können.  Dagegen  konnten 
Schönbauer  und  H.  Sternberg  (1924)  bei  Salamandra  maculosa  und 
Triton  cristatus  nach  Splenektomie  niemals  Regeneration  feststellen 
und  auch  Mestral  fand  nur  bei  2  von  10  splenektomierten  Tritonen  kleine 
Knötchen  von  Milzgewebe  am  Stumpf,  jedoch  nie  an  einer  anderen  Stelle 
des  Peritoneums.  Dieser  Befund  wird  von  Schönbauer  und  Sternberg 
wohl  mit  Recht  als  geringe  Regeneration  von  Parenchymresten  aus  gedeutet. 
Bei  Säugetieren  liegen  zahlreichere  Untersuchungen  vor.  Philipeaux  (1861) 
will  bei  3  jungen  weißen  Ratten  1%  Jahre  nach  totaler  Splenektomie  fast 
völlige  Regeneration  der  Milz  beobachtet  haben.  Dagegen  sah  Peyrani 
(1861)  keinerlei  Regeneration  nach  totaler  Splenektomie  bei  Meerschwein- 
chen. In  einer  späteren  Veröffentlichung  (1865)  konnte  allerdings  auch 
Philipeaux  bei  Kaninchen  und  Feldmäusen  keine  Regeneration  nach 
vollständiger  Milzentfernung  beobachten.  Daß  die  Verschiedenheit  dieser 
Ergebnisse  nicht  nur  in  der  Verschiedenheit  der  Versuchstiere  begründet 
ist,  geht  aus  neuen  Untersuchungen  hervor.  Schönbauer  und  Sternberg 
(1924)  fanden  bei  Kaninchen  und  Ratten  keine  Regeneration  nach 
totaler  Splenektomie;  die  gleichen  Ergebnisse  fand  Capelli  (1926)  bei 
Kaninchen  und  Meerschweinchen,  sowie  ich  (1931)  bei  Kaninchen  und 
Ratten.  Hinsichtlich  der  Verhältnisse  beim  Hund  liegen  etwas  wider- 
sprechende Ergebnisse  vor.  Tizzoni  (1882)  will  bei  2  Hunden  nach  Splen- 
ektomie sichere  Neubildung  von  60 — 80  Stecknadelkopf-  bis  zweipfennig- 
stückgroßen  Milzknötchen  im  kleinen  Netz,  Mesokolon,  Mesorektum  und 
im  Cavum  Douglasi  beobachtet  haben.  In  einer  späteren  Arbeit  (1884) 
findet  sich  allerdings  die  Angabe,  daß  2  Hunde  schon  bei  der  Operation 
Nebenmilzen  hatten,  daß  diese  aber  im  Netz  später  vergrößert  und  vermehrt 
gefunden  wurden.  Es  wurden  dabei  neugebildete  Milzen  am  Centrum 
tendineum,  im  Beckenfettgewebe  und  sogar  im  subkutanen  Fettgewebe 
der  Leistengegend  beobachtet.  Ferner  haben  Griffini  und  Tizzoni  (1884) 
bei  97  Hunden  nach  partieller  Splenektomie  Regeneration  von  Follikeln 
und  Pulpa  aus  dem  indifferenten  Mesenchym  des  Netzes  beobachtet,  während 
der  Milzstumpf  sich  nur  wenig  an  der  Regeneration  beteiligte.  Diese  alten 
Versuche  sind  verschieden  gedeutet  worden.  Helly  ist  der  Ansicht,  daß 
es  sich  nach  Beschreibung  und  Abbildungen  bei  Tizzoni  und  Griffini 
zweifellos  nicht  um  Milzgewebe,  sondern  umHämolymphdrüsen  gehandelt 
habe.  Morandi  und  Sisto  sahen  auch  bei  Nagern  Vergrößerungen  von 
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Hämolymphdrüsen  nach  Splenektomie  und  gaben  an,  daß  man  diese  Ge- 
bilde leicht  für  Milzregenerate  halten  könnte.  FoÄ  leugnet  beim  Hund 
die  Regeneration  nach  Totalexstirpation  und  meint,  daß  die  Knötchen 
auch  schon  vor  der  Operation  vorhanden  waren.  Auch  Weicksel  und 
Gebhardt  sahen  bis  2  Jahre  nach  Splenektomie  keine  Regeneration.  Tat- 
sächlich haben  die  neuen  Untersuchungen  Capellis  (1926)  keinerlei  Re- 
generation von  Milzgewebe  nach  totaler  Splenektomie  beim  Hund  ergeben. 
Die  gleiche  Feststellung  machte  Kreuter  bei  Rhesusaffen.  Die  Erfahrung 
beim  Menschen  lehrt,  daß  nach  Splenektomie  keine  Regeneration  von 
Milzgewebe  auftritt.  Die  ganz  vereinzelten  Fälle  multipler  milzartiger 
Bildungen  am  Bauchfell  jahrelang  nach  Splenektomie  wegen  Milzzertrümme- 
rung (Beneke-Oltmanns,  Faltin,  v.  Stubenrauch)  sind  höchstwahr- 
scheinlich nicht  als  kompensatorische  Regenerate  aufzufassen,  wie  dies 
Faltin  und  v.  Stubenrauch  getan  haben,  sondern  als  angeheilte  Auto- 
transplantate  (Beneke-Oltmanns).  Gelegentliche  Neubildung  von  Follikeln 
in  Amyloidmilzen  hat  Mac  Callum  beobachtet.  Es  läßt  sich  also  sagen, 
daß,  abgesehen  von  den  nicht  nachuntersuchten  Feststellungen  Daibers 
am  Axolotl,  bei  Wirbeltieren  und  besonders  bei  Säugetieren  die 
Regeneration  von  Milzgewebe  nach  totaler  Splenektomie 
nicht  erwiesen  ist,  ja  sogar  als  widerlegt  gelten  muß. 

Die  Regeneration  an  zurückgelassenen  Milzresten  wurde  mehr- 
fach beobachtet.  Jordan  und  Speidel  haben  Regeneration  aus  Milzresten 
beim  Frosch  festgestellt.  Griffini  sah  bei  14  Hunden  nach  Keilexzision 
aus  der  Milz  regelmäßig,  wenn  auch  langsame,  Regeneration  von  Milzgewebe. 
Allerdings  schreibt  Griffini  die  neubildenden  Fähigkeiten  im  wesentlichen 
dem  Netzgewebe  zu,  das  sich  in  die  Milzwunde  legt.  Tizzoni  und  Griffini 
geben  an,  daß  die  Regenerate  alle  Stufen  der  embryonalen  Entwicklung 
durchlaufen.  In  einigen  Fällen  fanden  sich  bei  Griffini  auch  am  Netz 
isolierte  kleine  Milzknoten.  Auch  Laudenbach  sah  fast  totale  Regeneration 
der  Milz  bei  einem  Hund  von  einem  kleinen  Organrest  aus.  Im  Gegensatz 
zu  diesen  Untersuchungen  leugnen  Peyrani  und  Ceresole  überhaupt  die 
Regenerationsfähigkeit  des  Milzgewebes.  Die  neuen  Untersuchungen 
Capellis  geben  aber  in  diesem  Punkte  Griffini  recht,  da  auch  Capelli 
bei  Keilwunden  in  der  Milz  von  Hunden,  Kaninchen  und  Meerschwein- 
chen lebhafte  Regeneration  von  Milzgewebe  und  Ausbleiben  gröberer 
bindegewebiger  Narben  beobachten  konnte.  Bei  Rhesusaffen  sah  Kreuter 
allerdings  nach  partieller  Splenektomie  nur  einige  knötchenförmige  Re- 
generate am  Milzstumpf. 

Die  Transplantation  von  Milzteilen  gelingt  nur  am  selben  Tier 
(Autotransplantation).  Heterotransplantate  und  auch  Homoio- 
transplantate  gehen  bald  zugrunde  (Soper,  Lüdke,  Knauer).  Marine 
und  Manley  sahen  bei  Homoiotransplantation  am  Kaninchen  nach  7  bis 
16  Tagen  die  Transplantate  gelegentlich  eingeheilt  mit  geringen  Zeichen 
von  Wachstum,  aber  nach  30  Tagen  war  das  Transplantat  immer  zerstört. 
Die  Retransplantation  der  ganzen  Milz  mit  Gefäßnaht  ist  Carrel  bei 
2  Hunden  gelungen.  Ehrhardt  hat  bei  Kaninchen  vor  allem  zwei- 
zeitige Milztransplantationen  zwischen  Faszie  und  Bauchmuskulatur  er- 
folgreich durchgeführt.  Hedon  machte  subkutane  Verlagerungen  der  Milz 
beim  Hund. 

In  diesem  Zusammenhang  interessieren  vor  allem  die  freien  Auto- 
transplantationen.  v.  Stubenrauch  hat  als  erster  die  freie  autoplasti- 
sche Verpflanzung  von  Pulpabrei  in  die  Bauchhöhle  vorgenommen,  und 
Kreuter  hat  sich  später  derselben  Methode  bedient,  v.  Stubenrauch 
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stellte  lest,  daß  Milzpulpateilc  am  Peritoneum  anheilen  können,  meinte 
aber,  daß  sie  später  resorbiert  würden,  während  als  vikariierende  Bildungen 
„Splenoide"  entstehen  könnten.  Im  Gegensatz  dazu  fand  Kreuter  bei 
3  Rhesusaffen,  daß  die  Pulpatransplantate  nicht  nur  erhalten  bleiben, 
sondern  sieh  auch  durch  Bildung  neuer  Follikel  aus  extrakapsulären  Ab- 
schnitten vergrößern.  Schönbauer  und  Sternberg  sahen  bei  2  Hunden, 
daß  die  Transplantate  zwar  anheilen,  aber  dann  verschwinden.  Marine 
und  Manley  fanden  bei  Kaninchen,  daß  die  freie  Transplantation  kleiner 
IViilzstücke  in  die  Bauchfaszie  fast  immer  gelingt.  Die  Transplantate  wachsen 
bei  jungen  Tieren  weiter,  können  bis  3  Jahre  (also  wohl  dauernd)  erhalten 
bleiben  und  verhalten  sich  bei  spontanen  Pneumonien  wie  die  normale  Milz. 
Eigene  Untersuchungen  an  24  meist  jungen  Ratten  wurden  zur  Klärung 
der  Widersprüche  unternommen  (1931).  Dabei  erwiesen  sich  Ratten  als 
besonders  geeignete  Versuchstiere,  da  sie  fast  niemals  Nebenmilzen  besitzen. 
Nach  v.  Stubenrauch  kommen  für  die  Ausbildung  milzähnlicher  Bildungen 
in  der  Bauchhöhle  nach  freier  Autotransplantation  fünf  Möglichkeiten  in 
Betracht : 

1.  Vergrößerung  von  Milzresten  bei  unvollkommener  Splenektomie, 

2.  Vergrößerung  echter  Nebenmilzen, 

3.  Anheilung  der  Transplantate, 

4.  Vergrößerung  von  Lymphknoten  und  Hämolymphknoten, 

5.  Neubildung  von  „Splenoiden"  aus  dem  Mesenchym  des  Peritoneums. 
Die  Unklarheit  in  den  Fragen  der  Regeneration  und  Transplantation 

von  Milzgewebe  kommt  zum  großen  Teil  daher,  daß  man  bei  intraperitonealer 
Verpflanzung  die  eben  erwähnten  Möglichkeiten  nicht  mit  genügender 
Sicherheit  trennen  kann.  Außerdem  ist  bei  der  Einverleibung  zahlloser 
kleiner  Milzgewebsteile  die  Frage,  ob  die  vorgefundenen  Knötchen  ange- 
heilte Transplantate  oder  „Splenoide"  sind,  die  durch  die  Aktivierung 
schlummernder  Potenzen  des  Peritoneums  entstanden  sind  (v.  Stuben- 
rauch), kaum  zu  entscheiden.  Ich  wählte  deshalb  die  teils  intraperitoneale, 
teils  subkutane,  freie  Verpflanzung  von  3 — 4  Milzstücken,  die  3 — 5  mm 
groß  waren.  Man  weiß  dabei,  wo  und  wieviel  Transplantate  man  zu  erwarten 
hat  und  kann  im  subkutanen  Gewebe  Vergrößerung  von  Milzresten,  Neben- 
milzen  und  Hämolymphdrüsen  sicher  ausschließen.  Die  Versuche  haben 
ergeben,  daß  die  freie  Autotransplantation  von  Milzstücken  bei  nicht  zu 
alten  Tieren  sowohl  intraperitoneal  als  auch  subkutan  oft  gelingt  (bei  10 
von  12  Tieren,  die  4 — 5  Monate  überlebt  haben). 

Die  eingeheilten  intraperitonealen  Transplantate  zeigten  makroskopisch 
organartiges  Aussehen,  waren  oft  am  Netz  oder  bei  Männchen  am  Neben- 
hodenfettkörper angewachsen  und  erinnerten  gelegentlich  sehr  an  echte 
Nebenmilzen.  Nach  anfänglichen  rückschrittlichen  Veränderungen  ließ 
sich  vom  7.  Tage  an  Granulationsgewebseinsprossung  in  die  alten  Trabekel- 
gefäße nachweisen.  Nach  24  Tagen  war  das  ganze  Transplantat  mit  Ge- 
fäßen durchwachsen.  Das  Gewebe  sieht  in  diesem  Zeitpunkt  weder  einer 
Milz  noch  einem  Lymphknoten  sehr  ähnlich,  da  Follikel  völlig  fehlen.  An 
der  Oberfläche  sieht  man  an  den  kapsellosen  Stellen  Anlagerung  dichter 
Zonen  von  Lymphozyten  und  Megakaryozyten,  die  sich  ohne  Abgrenzung 
in  das  benachbarte  Fettgewebe  erstrecken.  In  späteren  Stadien  sieht  man 
in  diesen  Gebieten  kleine  Arterien,  entlang  deren  die  Lymphozyten  in  das 
Transplantat  vordringen.  Schließlich  bilden  sich  aus  diesen  lymphatischen 
Gefäßscheiden  teilweise  typische  Follikel  mit  zentraler  Arterie,  wie  dies 
auch  Kreuter  beschrieb.  Bei  Tieren,  die  die  Operation  4 — 5  Monate  über- 
lebt haben,  erkennt  man  in  der  Hälfte  der  Fälle  typische  Follikel  mit  Außen- 
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zone  liehen  den  geschilderteil  Entwicklungsstadien.  I  >;is  Gewebe  wird 
einer  normalen  Milz  recht  ähnlich.  Zwischen  den  dünnwandigen  weiten 
Gefäßen  der  Pulpa  finden  sich  eisenpigmenthaltige  Zellen  in  recht  gleich- 
mäßiger Verteilung.  Allerdings  liegen  die  Follikel  meist  nahe  der  Ober- 
fläche, da  nun  die  Gefäßversorgung  von  vielen  Stellen  der  Peripherie  erfolgt, 
wie  bei  manchen  Nebenmilzen  (siehe  S.  803).  Durch  die  partiellen  Nekrosen 
kommt  es  zur  Ausbildung  zentraler  Narben,  die  im  Verein  mit  der  geänderten 
Gefäßversorgung  einen  knotigen  Umbau  der  erhaltenen  und  regenerierten 
Milzteile  bedingen. 

Bei  meiner  Versuchsanordnung  war  auszuschließen,  daß  die  milzartigen 
Gewebsbildungen,  die  nach  der  Transplantation  gefunden  wurden,  von 
Milzresten ,  Nebenmil- 
zen, Hämolymphdrüsen 
oder  dem  Bauchfell 
selbst  abstammten. 
Erstens,  weil  bei  sub- 
kutaner Transplanta- 
tion alle  diese  Möglich- 
keiten von  vornherein 
wegfallen.  Zweitens, 
weil  die  Zahl  der  vor- 
gefundenen Bildungen 
nie  größer  war  als  die 
der  transplantierten 
Milzstücke.  Drittens, 
weil  sich  die  Stücke 
als  umgebaute  Trans- 
plantate an  den  Ne- 
krosen, Narbenbildun- 
gen und  hyalin  ver- 
quollenen Milzkapsel- 
resten erkennen  ließen. 
Viertens,  weil  ich  nie- 
mals bei  subkutaner  Transplantation  kompensatorische  Wucherungen  im 
Bauchraum  beobachten  konnte.  Die  indifferenteren  Gewebsbilder  während 
der  Umbauvorgänge  zeigen  große  Aehnlichkeit  mit  den  Befunden  Tizzonis 
und  v.  Stubenrauchs  und  sind  wohl  zum  Teil  als  Hämolymphdrüsen  und 
„Splenoide"  gedeutet  worden,  während  ich  ihre  Ableitung  aus  Transplantaten 
aus  den  oben  angeführten  Gründen  einwandfrei  erweisen  konnte.  Die  Lebens- 
fähigkeit der  Transplantate  scheint  durch  neue,  gemeinsam  mit  Prof.  Holtz 
fortgeführte,  noch  unveröffentlichte  Versuche  erwiesen,  da  man  gelegentlich 
auch  1  Jahr  nach  der  Transplantation  gut  erhaltene  angeheilte  Milzen  sehen 
kann  (Fig.  1).  Beim  Umbau  und  den  regenerativen  Vorgängen  an  den  Trans- 
plantaten beteiligt  sich  offenbar  auch  das  umgebende  Gewebe,  wie  dies  auch 
Griffini  und  Kreuter  beschrieben  haben.  Durch  Kreuters  und  meine 
Versuche  darf  die  Deutung  der  Beobachtungen  multipler  milzartiger  Bil- 
dungen längere  Zeit  nach  traumatischer  Milzzertrümmerung  als  angeheilte 
Autotransplantate  (Beneke-Oltmanns)  für  gesichert  gelten. 


Fig.  1.    Milztransplantate,  links  intraperitoneales  Trans- 
plantat nach  1  Jahr,  rechts  subkutanes  Transplantat  nach 
5  Monaten  (Ratte).   [Nat.  Gr.] 
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IV.  Milzmangel  (Aplasie,  Alienie). 

Eine  sehr  seltene  Entwicklungsstörung  stellt  der  vollständige  Mangel 
der  Milz  dar.  Toldt  hat  17  Fälle  von  Milzmangel  zusammengestellt, 
Mc  Lean  und  Craig  13  Fälle,  Lubarsch  12  Fälle,  ich  konnte  im  ganzen 
39  Beobachtungen  von  Milzmangel  im  Schrifttum  (einschließlich  eines 
eigenen  Falles)  auffinden.  Die  Beteiligung  der  beiden  Geschlechter  ist  eine 
nicht  ganz  gleichmäßige,  es  zeigt  sich  ein  deutliches  Ueberwiegen  des  männ- 
lichen Geschlechts  (21  13  in  5  Fällen  fehlt  die  Angabe  des  Geschlechtes. 
Das  völlige  Fehlen  der  Milz  wurde  bei  24  Kindern  und  bei  15  Erwachsenen 
beobachtet.  Drei  weitere  Beobachtungen  von  Milzmangel  (Moroni  und 
Patellani,  Gardere  und  Petermann)  sind  nicht  mitgezählt,  da  mir  die 
Arbeiten  nicht  zugänglich  waren.  Nicht  mitgerechnet  sind  hier  ferner  Fälle 
des  alten  Schrifttums,  die  ich  nach  Heusinger  anführe,  da  sie  nicht  ge- 
nügend sicher  sind. 

Heusinger  (18*20)  gibt  an.  daß  Schenk  und  Graffenberg  (1584)  bei  einem 
älteren  Mann,  der  seit  Jahren  an  Wassersucht  litt,  weder  Milz  noch  Leber  vorfanden. 
Der  Darm  sei  fleischig  und  fest  gewesen.  Ferner  soll  Lemery  (1704)  bei  einem 
8  Tage  alten,  äußerlich  wohlgebildeten  Mädchen  an  Stelle  von  Milz,  Leber  und 
Darm  nur  eine  fleischige  Masse  gefunden  haben,  die  Arterien  und  Venen  enthielt  und 
mit  dem  Magen,  aber  nicht  mit  dem  After  in  Verbindung  stand.  Während  diese 
beiden  Vorkommnisse  offenbar  Fehldeutungen  irgendwelcher  Geschwülste  sind,  könnte 
der  gleichfalls  von  Heusinger  erwähnte  Fall  Jünischs  tatsächlich  eine  Aplasie  der 
Milz  betreffen.  Es  handelte  sich  um  einen  Anencephalus  mit  sehr  großer  Leber, 
hochgelegenen  Niere,  dessen  Magen  nur  wenig  dicker  als  der  Darm  war,  während 
Netz  und  Milz  fehlten. 

Milzmangel  bei  Tieren  beschrieb  Clatjssen  beim  Rind.  Ferner  beob- 
achtete Benecke  Agenesie  bei  einer  Ratte  mit  einer  mäßigen  chronischen 
Bartonellenanämie.  Kompensatorische  Wucherungen  des  retikuloendo- 
thelialen  Apparates  waren  nicht  zu  beobachten. 

Die  Fälle  von  Milzmangel  lassen  sich  in  zwei  große  Gruppen  teilen. 
Erstens  diejenigen  ohne  andere  Mißbildungen  (13  Fälle),  zweitens  die  mit 
anderen  Mißbildungen  kombinierten  Vorkommnisse  (26  Fälle).  Diese  Zwei- 
teilung fällt  ziemlich  mit  der  Scheidung  in  Kinder  und  Erwachsene  zu- 
sammen, da  die  Träger  zahlreicher  Mißbildungen  kein  höheres  Alter  er- 
reichten. 

Unter  den  Mißbildungen,  die  mit  Milzmangel  kombiniert  auftreten, 
stehen  Herz-  und  Gefäßmißbildungen  an  erster  Stelle  (20  Fälle). 
Es  finden  sich  in  17  Fällen  die  verschiedensten  Störungen  der  Sep- 
tierung  des  Herzens  vom  Cor  biloculare  bis  zu  kleinen  Septumdefekten 
(Arnold,  Hu,  Lawrence  und  Nabarro,  Martin?,  Pernkopf  Fall  5, 
Epstein,  Rokitansky,  Valleix,  Bossert  und  Leichtentritt,  Krausse 
Fall  I  und  II,  Geipel,  McLean  und  Craig,  Kimura,  Findelhaus  Wien, 
Mönckeberg,  Feldmann),  ferner  in  8  Fällen  Transpositionen  der 
großen  Gefäße  (Hu,  Martin,  Pernkopf  Fall  IV  und  V,  Rokitansky, 
Kundrat,  Wiener  Findelhaus,  Mönckeberg),  in  5  Fällen  Stenose  oder 
Atresie  der  Pulmonalis  (Rokitansky,  Kundrat,  Krausse  Fall  I,  Geipel, 
Feldmann)  mit  Milzmangel  gemeinsam  vor.  Unter  den  Gefäßmißbildungen 
fallen  die  Störungen  der  Venenentwicklung  am  meisten  auf.  Es 
finden  sich  mehrfach  Fälle  mit  persistenter  unterer  Kardinalvene  und 
direkter  Einmündung  der  Lebervenen  ins  Herz  (Bujalski,  Lawrence  und 
Nabarro  ?,  Martin,  Geipel),  abnormer  Kommunikation  der  Lungenvenen 
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und  Pfortader  (Arnold,  I In),  sowie  atypischen  M.ünclungsverhältnissen  der 
Venen  an  den  Vorhuten  (Pernkopf  Fall  IV  und  V,  Epstein,  Roki- 
tansky); ein  Fall  mit  persistenter  linker  oberer  Hohlvene  (Pernkopf 
Fall  V).  Die  linke  obere  und  untere  Hohlvene  war  bei  Mönckeberg 
erhalten.  Nähere  Einzelheiten  sind  in  den  beigegebenen  Tabellen  zu  er- 
sehen. Als  zweite  häufig  zusammen  mit  Milzmangel  auftretende  Ent- 
wicklungsstörung ist  der  Situs  in  versus  zu  nennen,  worauf  schon  Wenzel 
Gruber  hingewiesen  hat.  In  13  dieser  Fälle,  die  schon  in  der  vorigen  Gruppe 
mitgezählt  wurden,  bestanden  gleichzeitig  Herz-  und  Gefäßmißbildungen 
(Bujalski,  McLean  und  Craig,  Geipel,  Hu,  Lawrence  und  Nabarro, 

Martin,  Pernkopf  Fall  IV  und  V,  Valleix, 
Bossert  und  Leichtentritt,  Krausse 
Fall  II,  Mönckeberg,  Feldmann).  In 
4  weiteren  Fällen  war  außer  dem  Milz- 
mangel nur  Situs  inversus  feststellbar 
(Hoffmann,  Meinhard,  Toldt.  eigener 
Fall).  Hier  sind  ebenso  wie  in  den  Ta- 
bellen nur  jene  Fälle  zum  Situs  inversus 
gerechnet,  bei  denen  die  Inversion  ganze 
Organe  oder  Organkomplexe  betrifft,  wäh- 
rend die  partiellen  Inversionen  innerhalb 
eines  Organs  —  besonders  des  Herzens  — 
nicht  gesondert  als  Situs  inversus  geführt 
sind,  um  die  Uebersichtlichkeit  nicht  zu 
beeinträchtigen.  In  den  meisten  Fällen 
wird  betont,  daß  ein  partieller  Situs  in- 
versus vorliegt.  In  dem  Fall  von  Valleix, 
sowie  von  Bossert  und  Leichtentritt 
fehlen  nähere  Angaben  über  die  Art  des 
Situs  inversus,  jedoch  ist  in  keinem  Falle 
ausdrücklich  angegeben,  daß  ein  totaler 
Situs  inversus  besteht.  In  2  Fällen  waren 
eine  verkehrte  Lage  der  Brustorgane  und 
partieller  Situs  inversus  der  Bauchorgane 
verbunden  (Meinhard,  Bujalski),  in  einem 
Fall  war  nur  Herz  und  Aorta  invers  ge- 
legen (Krausse  Fall  II),  in  6  Fällen  war 
Fig  2  Aplasie  der  Milz  bei  Situs  di  Inversion  deg  gitus  auf  den  ßauch- 
inversus  thoracis  (S.  At<  32.  JNeu-  ,      ,   ..  .  .  ,,  TT 

geb.  <j,  eigene  Beachtung.        räum  beschrankt  (Ioldt,  Martin,  Hoff- 

[Nat.  Gr.]  MANN,    LAWRENCE    Ulld    NABARRO,  PeRN- 

kopf  Fall  IV  und  V,  McLean  und  Craig, 
Hu).  Unter  diesen  Fällen  fallen  3  auf,  in  denen  nur  der  Magen  ver- 
kehrt gelagert  war  und  die  Milz  fehlte  (Martin,  Hoffmann,  Lawrence 
und  Nabarro);  in  der  Beobachtung  von  McLean  und  Craig  war  nur  die 
Leber  invers.  Bei  Pernkopf  Fall  V  und  Geipel  waren  Magen,  Pankreas 
und  Leber,  im  Fall  IV  Pernkopfs  nur  Magen  und  Pankreas  ganz,  Duodenum 
und  Leber  teilweise,  bei  Toldt  Magen,  Duodenum  und  Pankreas  invertiert. 
Im  Falle  Meinhards  zeigten  die  Brustorgane  und  die  Leber,  im  Falle 
Bujalskis  außerdem  noch  der  Dickdarm  eine  verkehrte  Lage,  in  der  Beob- 
achtung Hus  waren  alle  Bauchorgane  spiegelbildlich  gelegen.  Bei  der  Beob- 
achtung Mönckebergs  waren  nur  Herz,  Leber  und  Gallenblase  invertiert, 
während  im  Falle  Feldmanns  Herz,  Magen  und  Pankreas  invers  gelagert 
waren. 
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Von  anderen  begleitenden  Mißbildungen  sind  noch  Störungen  der 
Gekrösebildung  und  Darmdrehung  zu  nennen.  Aplasie  des  großen 
Netzes  fand  sich  in  2  Fällen  (Epstein,  Robert).  Im  Falle  Roberts  und 
Geipels  war  der  Magen  hypoplastisch.  Ein  Mesenterium  commune  liberum 
wurde  in  4  Fällen  festgestellt  (Rokitansky,  Lawrence  und  Nabarro,  Geipel, 
Pernkopf  Fall  IV),  ferner  ein  Coecum  mobile  in  den  Fällen  Hoffmann, 
sowie  McLean  und  Craig.  Im  Falle  Epsteins  war  die  Magendrehimg 
unterblieben,  in  den  Fällen  Kundrat,  Geipel  und  Pernkopf  Fall  W 
zeigte  der  Darm  embryonale  Lageverhältnisse,  in  Toldts  Beobachtung 
waren  atypische  Mesenterialverwaehsungen  feststellbar. 

In  3  Fällen  wird  eine  besondere  Größe  der  Leber  hervorgehoben 
und  betont,  daß  sie  auch  den  Platz  der  fehlenden  Milz  vollkommen  ausfüllt 
(Birch-Hirschfeld,  Epstein,  Krausse  Fall  II),  es  handelt  sich  hierbei 
offenbar  um  eine  ,. Raumhypertrophie"  der  Leber  im  Sinne  von  Kermauner. 
Bei  der  Beobachtung  von  Kohlhaas  wurde  der 
freigebliebene  Platz  durch  ein  der  Milz  an  Größe 
ungefähr  entsprechendes  Fettgewebslager  einge- 
nommen, das  einen  Lymphknoten 
einschloß. 

Die  Gefäße  im  Oberbauchbereich 
zeigen  beim  Milzmangel  ein  wechseln 
des  Verhalten.  In  einer 
größeren  Reihe  von  Fällen 
werden  nähere  Angaben 
über  die  Milzgefäße  nicht 
gemacht.  Typisch  ausge- 
bildete Milzgefäße  dürften 
wohl  fast  immer  fehlen. 
Das  vollständige  Fehlen 
der  Milzgefäße  wird  in 
den  Beobachtungen  von 
Meinhard,  Birch-Hirsch- 
feld, Valleix,  Geipel, 
Koch  und  Wachsmuth 
hervorgehoben ,  während 
Rose  und  Krausse  nur 


Fig.  3.  Verteilung  der  Bauchgefäße  bei  angeborenem 
Milzmangel,  Fall  C.  Sternberg.  1  Aorta,  2  A.  coe- 
haca,  3  A.  coronaria  ventriculi  sup.  sinistra,  4  A.  he- 
patica,  5  A.  gastroduodenalis,  6  A.  mesenterica  sup., 
7  und  8  AA.  ren.,  9  A.  mesenterica  inf. 


das  Fehlen  der  Milzarterie  betonen.  Allein  Kohlhaas  gibt  an.  daß  in  seinem 
Fall  die  A.  lienalis  als  kräftiges  Gefäß  aus  dem  Triptis  coeliacus  entsprungen 
sei;  allerdings  finden  sich  über  den  weiteren  Verlauf  und  die  Verzweigung 
dieses  Gefäßes  keine  Angaben. 

In  einer  Reihe  von  —  vielleicht  nur  genauer  untersuchten  —  Beob- 
achtungen finden  sich  nähere  Angaben  über  die  Verzweigung  der  Arterien 
des  Tripus  coeliacus.  Am  häufigsten  wird  erwähnt,  daß  aus  dem  Tripus 
coeliacus  an  Stelle  der  A.  lienalis  ein  kleineres  Gefäß  entspringt,  welches 
das  Pankreas  versorgt  (Glinsky,  Grusdew)  und  auch  noch  einen  Ast 
zum  Magen  abgibt  (Titoff).  Genauere  Angaben  liegen  in  der  Beobachtung 
Sternbergs  vor  (Fig.  3):  Am  Tripus  coeliacus  entspringt  ein  schwaches 
3.  Gefäß,  das  Aeste  zum  Pankreas  abgibt,  teils  als  A.  gastroepiploica  weiter- 
läuft, teils  Aeste  zum  Netz  und  zur  Flexura  lienalis  sendet. 

"Wahrend  in  den  bisher  erwähnten  Fällen,  abgesehen  vom  Mangel  der 
Müzgefäße  und  einer  davon  abhängigen  etwas  anderen  Verteilung  der  Aeste 
des  Tripus  coeliacus,  keine  Abweichungen  in  der  Anordnung  und  Ver- 
zweigung der  Gekrösegefäße  bestanden,  sind  bei  einigen  Beobachtungen 
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auch  die  anderen  Arterien  der  Baucheingeweide  abweichend  verzweigt 
(Pernkopf  Fall  IV  und  V,  Martin,  Epstein,  Toldt).  In  allen  diesen  Fällen 
übernimmt  die  A.  mesenterica  sup.  zum  Teil  das  gewöhnlich  von  der  A.  coeliaca 
versorgte  Gebiet;  sie  wird  dabei  ungewöhnlich  groß  angetroffen  (Martin, 
Epstein).  Besonders  die  arterielle  Versorgung  der  Leber  erfolgt  ganz 
(Epstein,  Pernkopf  Fall  IV  und  V)  oder  teilweise  (Martin,  Toldt)  durch 
einen  Ast  der  A.  mesenterica  sup.  Die  A.  coeliaca  kann  dabei  sehr  klein 
sein  und  nur  den  Magenfundus  (Epstein)  oder  außerdem  Teile  des  Pankreas 
(Pernkopf  Fall  IV  und  V),  oder  zum  Teil  auch  noch  die  Leber  (Martin) 
und  das  Netz  (Toldt)  versorgen.  Der  Fall  Toldts  zeigt  eine  Mittelstellung 
zwischen  den  normalen  Verhältnissen  und  der  Uebernahme  der  Versorgung 
durch  die  A.  mesenterica  sup.,  da  in  diesem  Fall  eine  starke  Stammanastomose 
zwischen  A.  mesenterica  sup.  und  A.  coeliaca  in  Form  einer  A.  gastro- 
duodenalis  bestand,  von  der  aus  eine  starke  A.  hepatica  accessoria  ent- 
sprang. 

Einige  Aufmerksamkeit  verdient  das  Verhalten  der  A.  gastroepiploica 
sinistra  bei  der  Agenesie  der  Milz,  da  dieses  Gefäß  normalerweise  aus  der 
A.  lienalis  hervorgeht.  Nach  Toldt  entwickelt  sich  normalerweise  die 
A.  lienalis  aus  der  A.  gastroepiploica  sinistra  durch  Aenderung  der  Kaliber- 
verhältnisse  der  einzelnen  Zweige.  Es  wäre  also  anzunehmen,  daß  bei  Aus- 
bleiben der  Bildung  von  Arterienzweigen  für  die  Milz  das  Gefäß  seinen 
ursprünglichen  Charakter  beibehält  und  nach  Abgabe  von  Pankreasästen 
als  A.  gastroepiploica  erscheint.  Tatsächlich  verhält  sich  dies  so  im  Fall 
Toldts  und  Sternbergs,  sowie  wahrscheinlich  bei  Titoff.  Dagegen  war 
in  beiden  Fällen  Pernkopfs  die  A.  gastroepiploica  sin.  dem  Gebiet  der 
A.  mes.  sup.  zugehörig,  auch  im  EpsTEiNschen  Fall  dürfte  es  so  gewesen  sein 
(soweit  die  mangelhafte  Beschreibung  Vermutungen  gestattet).  In  Pern- 
kopfs Fall  IV  war  die  A.  gastroepiploica  sinistra  ein  direkter  Ast  der  A.  mes. 
sup.  und  verlief  an  der  ventralen  Seite  des  Pankreas  zwischen  Kopf  und 
Körper,  während  sie  im  Fall  V  aus  dem  rechten  Ast  der  aus  der  A.  mes.  sup. 
stammenden  A.  hepatica  hervorgeht  und  vor  dem  Pylorus  verläuft,  wie 
aus  Fig.  5  auf  S.  654  der  PERNKOPFSchen  Arbeit  zu  ersehen  ist.  (Im  Text 
wird  das  Verhalten  der  A.  gastroepiploica  sinistra  nicht  erwähnt.)  Aus  dem 
„Tripus"  ging  in  Pernkopfs  Ballen  neben  der  A.  gastrica  sinistra  eine  ent- 
lang des  Pankreas  verlaufende  Arteria,  „die  einer  Lienalis  entsprechen 
würde".  Es  war  also  in  diesen  Fällen  auch  die  A.  gastroepiploica  sin.  von 
vornherein  aus  dem  Gebiet  der  A.  mes.  sup.  hervorgegangen,  ein  Anzeichen 
für  eine  tiefer  liegende  Gefäßstörung,  die  nicht  nur  durch  den  Milzmangel 
bedingt  sein  kann  Im  Falle  Epsteins  war  auch  die  A.  mesenterica  inf. 
ungewöhnlich  schwach  entwickelt. 

Hinsichtlich  des  Verhaltens  der  Venen  finden  sich  nur  wenig  nähere 
Angaben.  Geipel  erwähnt,  daß  die  Pfortader  nur  aus  V.  mesenterica  sup. 
und  inf.  entstand.  Epstein  spricht  von  mehreren  Gekrösevenen,  welche  die 
Pfortader  bilden.  Bei  Pernkopf  trat  zu  den  Gekrösevenen  noch  eine 
Pankreasvene  hinzu,  während  im  Falle  Arnolds  3  Pankreasvenen  in  die 
V.  mesenterica  sup.  mündeten.  Bei  der  Beobachtung  Toldts  suchten  die 
Magen-,  Netz-  und  Pankreasvenen  teils  die  Vena  mesenterica  sup.  auf, 
teils  mündeten  sie  direkt  in  die  Pfortader. 

Eine  stellvertretende  Hyperplasie  der  Lymphknoten  und 
des  Knochenmarks  scheint  bei  Milzmangel  fast  immer  zu  fehlen.  In 
den  Fällen  von  Kohlhaas  und  von  Sternberg,  der  auch  mikroskopisch 
untersuchte,  wird  diese  Tatsache  ausdrücklich  betont.  Lymphknoten- 
schwellungen erwähnt  Olaechea,   allerdings  bestand  gleichzeitig  eine 
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„Tifomalaria",  so  daß  dieser  Befund  nicht  als  kompensatorische  Hyperplasie 
gedeutet  werden  kann.  Eine  nicht  durch  eine  andere  Erkrankung  geklärte 
und  von  ihm  als  kompensatorische  Hyperplasie  gedeutete  Vergrößerung 
der  mesenterialen  und  retroperitonealen  Lymphknoten,  sowie  des  lymphati- 
schen Gewebes  in  Darm  und  Nebennieren  hat  nur  Hodenpyl  bei  einem 
42jährigen  Neger  mit  Milzmangel  beobachtet.  In  der  Regel  genügt  also 
das  normal  vorhandene  lymphatische  Gewebe  vollauf,  um  den  Ausfall  der 
Milz  zu  decken,  was  ja  auch  mit  den  Feststellungen  nach  operativer  Ent- 
fernung der  Milz  übereinstimmt. 

Ueber  die  Verursachung  des  Milzmangels  läßt  sich  nichts  ermitteln. 
Es  muß  auch  unentschieden  bleiben,  ob  die  Milzanlage  in  diesen  Fällen 
überhaupt  nicht  ausgebildet  wird  oder  nur  sehr  frühzeitig  wieder  schwindet. 
Formal  hat  Toldt  gewiß  recht,  wenn  er  den  Milzmangel  auf  ein  Ausbleiben 
der  Umwandlung  des  Cölomepithels  am  dorsalen  Mesogastrium  zurück- 
führt, aber  in  den  13  Fällen,  in  denen  der  Milzmangel  die  einzige  Mißbildung 
darstellte,  kann  man  sich  keinerlei  Vorstellung  über  die  Art  der  zugrunde- 
liegenden Störung  machen.  Anders  liegt  es  in  den  11  Fällen,  in  denen  der 
Milzmangel  mit  einer  schweren  Mißbildung  des  Herzens  und  der  großen 
Gefäße  und  mit  partiellem  Situs  inversus  vergesellschaftet  war,  ferner  in 
den  6  Fällen,  in  denen  nur  eine  Herzmißbildung  und  den  3  Fällen,  in  denen 
nur  ein  partieller  Situs  inversus  hinzutrat.  In  diesen  Fällen  wird  man  an- 
nehmen dürfen,  daß  die  Ausentwicklung  oder  Ausbildung  einer  Milzanlage 
infolge  der  Störung  der  Organsyntopie  durch  den  partiellen  Situs  inversus 
oder  durch  Störung  der  Blutversorgung  und  Gefäßverteilung  unterblieben 
ist.  Es  würde  sich  also  in  diesen  Fällen  der  Milzmangel  als  eine  von  einer 
übergeordneten  Entwicklungsstörung  abhängige  Mißbildung  darstellen. 
Aehnlich  liegen  wohl  die  Verhältnisse  im  Falle  Roberts  vor,  wo  infolge 
der  mangelhaften  Entwicklung  des  Magens  und  des  Fehlens  des  Netzes 
auch  die  Voraussetzungen  für  das  Zustandekommen  einer  Milzanlage 
fehlten. 

Die  Entstehungszeit  der  Alienie  wäre  bei  Annahme  eines  völligen 
Ausbleibens  der  Milzanlage  etwa  in  die  3. — 4.  Embryonalwoche  zu  ver- 
legen. Wenn  man  mit  der  Möglichkeit  einer  völligen  Rückbildung  der 
Milzanlage  rechnet,  käme  allerdings  auch  noch  ein  späterer  Zeitpunkt 
in  Frage. 

Ein  angeborener  Milzmangel  könnte  vorgetäuscht  werden,  wenn  die 
Milz  vollkommen  nekrotisch  wird  und  schwindet.  So  hat  Christomonas 
eine  vollständige  Milznekrose  bei  einer  39jährigen  Frau  infolge  Stieldrehung 
einer  Wandermilz  beobachtet.  Aehnlich  sah  Schütte  Nekrose  und  Ab- 
schnürung einer  Wandermilz  bei  einer  32jährigen  Frau.  Die  dürftigen 
Milzreste  waren  mit  dem  Ligamentum  latum  verwachsen  und  wurden  zum 
Teil  dort  von  kleinen  Gefäßen  ernährt,  während  die  Milzgefäße  am  Pankreas 
verödet  waren.  Auch  wenn  man  annimmt,  daß  in  einem  solchen  Fall  die 
nekrotische  Milz  ganz  verschwinden  könnte,  so  müßte  man  doch  im  Gegen- 
satz zur  Agenesie  den  Anfangsteil  der  Milzarterie  finden.  Es  muß  unent- 
schieden bleiben,  ob  im  Falle  Kohlhaas  das  vorgefundene  Gefäß  nur  irriger- 
weise als  A.  lienalis  bezeichnet  wurde,  oder  ob  vielleicht  kein  angeborener 
Milzmangel  vorlag.  Durchaus  unsicher  sind  zwei  weitere  Fälle  von  Lebby 
und  Ramsey,  die  mir  nur  im  Zitat  von  McLean  und  Craig  zugänglich 
sind.  Lebby  (1846)  fand  bei  einem  justifizierten  Neger  mit  biliösem, 
intermittierendem  und  remittierendem  Fieber  keine  Milz,  sondern  einen 
orangengroßen  Sack  mit  dunklem,  eitrigem  Inhalt  neben  dem  Pankreas. 
Ramsey  (1850)  sah  bei  einem  28jährigen  Neger,  der  an  einer  Magen- 
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Darmerkrankung  litt,  an  Stelle  der  Milz  nur  eitrige  Massen  und  einen 
ligamentären  Strang.  Es  ist  in  diesen  Fällen  wahrscheinlicher,  daß  die 
Milz  durch  pathologische  Prozesse  zerstört  wurde,  als  daß  sie  von  vorn- 
herein fehlte. 

Tabelle  1. 


Fälle  von  Agenesie  der  Milz  ohne  sonstige  Mißbildungen. 


Autor 

Alter, 
Geschlecht 

Verhalten 
der  Bauchgefäße 

Bemerkungen 

Pohl  1740 

18  a  S 

Normaler  Situs 

Jauch  1740 

19  a  $ 

Normaler  Situs 

Otto  1814 

Embryo  im 
3.-4."  Mon. 

Koch  u.  Wachs- 
muth  1879 

49  a  (J 

Die  Milzgefäße  fehlen 

Olaechea  1896, 

zit.  nach 
McLean  u.  Craig 

erwachsen 

Kompensatorische  Lymph- 
knotenschwellungen.  ,,Ti- 
fomalaria".  An  Stelle  der 
Milz  Bindegewebe  u.  Fett- 
gewebe 

Hodenpyl  1898, 
zit.  nach 
Lubarsch 

32  a  <J 
Neger 

Kompensatorische  Hyper- 
plasie d.  mesenterialen  u. 
retroperitonealen  Lymph- 
knoten. Lymphatische 
Hyperplasie  des  Darmes 
und  der  Nebennieren 

Sternberg  1903 

73  a  $ 

Am  Triptis  coeliacus  ein 
schwaches  3.  Gefäß,  das 
Aeste  zum  Pankreas  ab- 
gibt, dann  teils  als  Art. 
gastroepiploica  weiter- 
läuft, teils  Aeste  zum  Netz 
und  zur  Flexura  lienalis 
sendet 

Keine  Lymphknotenschwel- 
lungen 

Kohlhaas  1904 

54  a  $ 

Die  A.  lienalis  entspringt 
als  kräftiges  Gefäß  am 
Triptis  coeliacus  (Angaben 
über  Verlauf  u.  Verzwei- 
gung fehlen) 

Keine  Lymphknotenschwel- 
lungen. An  Stelle  der 
Milz  liegt  ein  5:2:1  cm 
messendes  Fettgewebs- 
lager,  das  einen  kleinen 
Lymphknoten  einschließt 

Glinsky  1906 

45  a  ? 

An  Stelle  der  Art.  lienalis 
eine  schwache  Arterie  zum 
Pankreasschwanz 

Grusdew  1908 

48  a  $ 

Aus  der  Art.  coeliaca  ent- 
springt ein  kurzer  dünner 
Ast  zum  Pankreas 

G.  R.  Riches 
1914 

44  a  $ 

Operativer  Defekt  d.  linken 
Tube  u.  des  linken  Ovars 

Rose  1918 

56  a  S 
Neger 

Die  Milzarterie  fehlt 

Titoff  1925 

60  a  ? 

Am  Tripus  coeliacus  ein 
schwaches  3.  Gefäß,  das 
das  Pankreas  versorgt  u. 
einen  kleinen  Ast  zum 
Magen  abgibt 

Milzmangel  (Aplasie,  Alienie). 
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Tabelle  2. 


Fälle  von  Agenesie  der  Milz,  kombiniert  mit  Mißbildung  des  Herzens 
und  partiellem  Situs  inversus. 


Autor 

Alter,  Ge- 
schlecht 

Verhalten 
der  Bauchgefäße 

Sonstige  Mißbildungen 

Martin 
1826 

l1/2  m. 

Die  A.  coel.  hat  2  Aeste, 
einer  verliert  sich  im 
Pankreasschwanz,  der 
2.  teilt  sich  in  einen 
schwächeren  Ast  zur 
Leber  und  einen  stär- 
keren zur  kleinen  Kur- 
vatur. A.  mes.  sup. 
auffallend  groß 

Defekt  im  Vorhofseptum  ( ?).  Vena  car- 
dinalis  post.  pers.  links  von  der 
Aorta,  die  Lebervene  mündet  di- 
rekt ins  Herz.  Transposition  der 
großen  Gefäße.  Situs  inversus  des 
Magens 

BüJALSKI 

1829 

Yalleix 
1834 

42  a  $ 
Kind,  <J 

Die  Milzgefäße  fehlen 

Situs  inversus  der  Brustorgane,  der 
Leber  und  des  Dickdarms,  normale 
Lage  des  Magens  und  Duodenums. 
Mündung  der  Lebervenen  in  den 
rechten  Vorhof.    Vena  card.  post. 

norc    in  ü  n  f]  (>f  i  n  T?tfvrm  pitiat  V   :i  7  v- 

IJClo.    HlUllUt  l    III   i  UI  III                    >  .  ll£i\ 

gos  in  die  Cava  sup. 

Doppelseitige  Hasenscharte,  Situs  in- 
versus cordis,  Fehlen  des  Vorhof- 
septums,  Defekt  im  Ventrikelsep- 
tum,  tricuspidales  atrioventricular- 
ostiiun  links.  Situs  inversus  der 
Leber,  des  Magens  u.  Duodenums. 
Coecum  mobile 

Geipel 
1899 

6  m  $ 

Milzgefäße  fehlen.  Die 
Pfortader  entsteht  nur 
aus  der  V.  mes.  sup. 
und  inferior 

Teüweiser  Situs  inversus  des  Herzens, 
Cor  triloculare  biatriatum,  atypische 
Venenmündungen,  mehrfache  De- 
fekte im  Septum  atriorum,  unge- 
teiltes Atrioventrikiüarostium.  Atre- 
sie  des  Pulmonalostiums.  V.  car- 
dinalis  post.  pers.  beiders.,  Leber- 
venen münden  direkt  ins  Herz.  Si- 
tus inversus  des  Magens  (dannähn- 
lich), des  Duodenums,  Pankreas  u. 
Leber,  Mesenterium  commune,  Hem- 
mungsbildung der  Darmlage 

Lawrence 
u.  Xabarro 
1901 

14  hbd 

9 

Großes  rechtes  Herz,  aus  dem  Aorta 
und  Pulmonalis  entspringen.  Isth- 
musstenose der  Aorta,  Hypoplasie 
des  linken  Herzens,  Atresie  der  Mi- 
tralis, großer  Defekt  im  Ventrikel- 
septum,  offener  Ductus  Botalli  und 
Foramen  ovale.  3  Lungenvenen.  Si- 
tus inversus  des  Magens  (normale 
Lage  von  Duodenum  u.  Pankreas). 
Mesent.  comm.,  Rechtslage  desDick- 
darms, abnorme  Lappung  der  Leber. 
Vena  cardinalis  post.  pers.  (?) 

Krausse 
1905 
Fall  2 

9  d  (J 

Die  Art.  coeliaca  hat 
nur  2  Aeste;  A.  ga- 
strica  sin.  und  A.  he- 
patica,  Art.  lienalis 
fehlt 

Situs  inversus  d.  Herzens  und  d.  Aorta, 
völliger  Mangel  des  Vorhof-  und 
Kammerseptums  (Cor  biloc),  Trunc. 
arteriös,  comm.,  Fehlen  der  Atrio- 
ventrikularklappen. Beide  Lungen 
31appig.  Hufeisenniere.  Leber  sehr 
groß,  „dreilappig",  der  1.  Lappen  am 
größten.  Kongenitale  Mastdarmste- 
nose, Klumpfuß.  Hypospadie 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  51 
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Tabelle  2  (1.  Fortsetzung). 


Autor 

Alter,  Ge- 
schlecht 

Verhalten 
der  Bauchgefäße 

Sonstige  Mißbildungen 

MÖNCKEBERG 

1915 

P-/2  m 

$ 

Cor  pseudotriloculare  biatriatum  mit 
Transpos.  d.  bd.  aus  d.  r.  Ventr. 
entspr.  Arterien,  offenes  For.  ov., 
Persistenz  d.  For.  prim.,  1.  Ventr. 
u.  1.  Atrioventrikulär^,  rudimentär, 
Fehlen  d.  D.  Botalli,  r.  u.  1.  V.  cava 
sup.  und  inf.,  Einmündung  einer  V. 
pulm.  comm.  in  die  r.  V.  cava  sup., 
Dextrokardie,  beide  Lungen  drei- 
lappig, Sit.  inv.  d.  Leber  u.  Gallenbl. 

BfJSSERT  U. 

Leichten- 
tritt 1920 

9  m 

Totaler  Septumdefekt  (angedeutetes 
Cor  biloculare).  Situs  inv.  (totalis  ?) 

McLean  u. 
Craig  1922 

3  m  $ 

Situs  inversus  der  Herzvorhöfe,  weit 
offenes  F.  ovale,  Defekt  im  oberen 
Drittel  d.  Kammerseptums.  Rechte 
Lunge  angedeutet  ölappig,  1.  Lunge 
31appig.  Situs  inversus  der  Leber. 
Coecum  mobile.  Normale  Lage  von 
Magen  und  Darm 

Pernkopf 
1926 
Fall  IV 

Neu- 
geboren 

Die  Art.  coeliaca  gibt 
die  Art.  gastrica  sin. 
und  eine  Arterie  zum 
Pankreas  ab.  Die  Art. 
hepat.  entspringt  aus 
der  Art.  mes.  sup.,  dgl. 
die  Art.  gastroepipl. 
sin.  Die  V.  portae  ent- 
steht aus  der  V.  mes. 
sup.,  einer  inversen  V. 
mes.  inf.  und  einer 
Pankreasvene 

Indifferente  Herzlage  inverse  Septie- 
rung  d.  Truncus,  rechtsläufige  Aorta, 
Cor  biloculare,  atypische  Mündung 
der  Lungenvene.  Teilweise  Situs  in- 
versus des  Herzens.  Beide  Lungen 
31appig.  Situs  inversus  des  Magens 
und  Pankreas,  partielle  Inversion  d. 
Leber  u.  des  Duoden.  Hemmungs- 
bildung  d.  Darmlage  (zum  inversen 
Typ  neigend).  Der  r.  Leberlappen 
zeigt  einen  hakenförmigen  Fortsatz, 
der  die  Stelle  der  Milz  ausfüllt,  der 
D.  choledochus  und  die  V.  portae 
verlaufen  vor  dem  Duodenum 

Pernkopf 
1926 
Fall  V 

6  m  <J 

Die  A.  gastr.  sin.  u.  eine 
entlang  des  Pankreas 
verlaufende  Art.  ent- 
springen gemeinsam  a. 
d.  Aorta.  Die  A.  hep. 
entspringt  a.  d.  A.  mes. 
sup.  DieA. gastroepipl. 
sin.  entspringt  a.  d.  r. 
Ast  d.  A.  hep.  Die  V. 
portae  entsteht  a.  d.  V. 
mes.  sup.,  V.  mes.  inf., 
V.  cor.  ventr.  sin.  und 
einer  entlang  des  Pan- 
kreas verlauf  d.  Vene. 
Die  V.  gastroepipl.  sin. 
anastomosiert  mit  d.  V. 
mes.  sup.,  mündet  aber 
direkt  neb.  d.  Gallenbl. 
isoliert  in  die  Leber 

Transposition  der  großen  Gefäße,  fö- 
tale Endocarditis  der  Mitralis  und 
Tricuspidalis,  V.  cava  sup.  sin.  per- 
sistens  mündet  mit  d.  Lungenvenen 
und  der  V.  cava  in  den  lk.  Vorhof. 
V.  cava  sup.  dextra  mündet  in  den 
rechten  Vorhof.  Links  tricuspidales, 
r.  mitrales  Atrioventrikularostium. 
Ausgedehnter  Defekt  im  Vorhof  u. 
Ventrikelseptum.  Reitende  Aorta. 
Situs  inv.  des  Magens,  der  Leber, 
teilweise  des  Duodenums  und  des 
Pankreas  (Körper  und  Schwanz). 
Mesenterium  commune 

C.  H.  Hu 

1929 

V  m  S 
Chinese 

Cor  triloc,  Transposition  d.  großen  Ge- 
fäße, Lungenvenen  -  Pf  ortaderkom- 
munikation,  V.  cava  sup.  sin.  persist. 
Situs  inversus  abdominis.  Abnorme 
Mündung  des  D.  pancreaticus 

Milzmangel  (Aplasie,  Alienie). 
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Tabelle  2  (2.  Fortsetzung). 


Autor 

Alter,  Ge- 
schlecht 

Verhalten 
der  Bauchgefäße 

Sonstige  Mißbildungen 

ß.  A.  Feld- 
mann 1930 

4  m  $ 
Tartarin 

Cor  triloculare  biatriatum,  enge  Pulmonalis, 
V.  cava  sup.  mündet  in  1.  Ventrikel  ( ?), 
beide  Lungen  -Happig,  Sit.  inv.  d.  Herzens, 
Magens,  Pankreas,  Mittellage  der  Leber, 
Mesenterium  comm.  Hb. 

Tabelle  3. 

Fälle  von  Agenesie  der  Milz,  kombiniert  mit  Herzmißbildungen 
ohne  Situs  inversus. 


Autor 


Alter,  Ge- 
schlecht 


Verhalten 
der  Bauchgefäße 


Sonstige  Mißbildungen 


Fall  d.  Wiener 
Gebär-  und 
Findelhauses 
(nach  Toldt) 
1857 
J.  Arnold 
1868 


Rokitansky 
1875 


Epstein 
1886 


Kundrat 
1887 


Krausse 
1905 
Fall  I 


H.  KlMURA 

1930 


20  d 


15  hbd 

9 


2  d  <J 


5  hbd  ? 


5  hbd  <J 


1V2  a  $ 


3  hbd  <J 
Japaner 


Die  V.  pancreat.  mün- 
den mit  3  kleinen 
Stämmen  in  die  V. 
mesent.  (sup.  ?).  Die 
V.  lienalis  fehlt 


Die  Art.  mes.  sup.  über- 
normal groß,  die  Art. 
mes.  inf.  rudimentär. 
Die  Art.  coel.  ein  ganz 
kleines  Gefäß,  das  nur 
den  Magenfundus  ver- 
sorgt. Milzgefäße  feh- 
len, die  V.  portae  setzt 
sich  aus  mehreren  Ge- 
krösevenen zusammen 


Milzgefäße  fehlen 


Septumdefekt,  abnormer  Ursprung  der 
Aorta 


Cor  triloculare  biatriatum.  Verbin- 
dung zwischen  Lungenvenen  und 
Pfortader 


Fehlen  d.  Kammerseptums,  Defekt  im 
Vorhofseptum.  Stenose  u.  Atresie 
der  Pulmonalis.  Transposition  der 
großen  Gefäße.  Einmündung  der 
Hohlvenen  u.  Lungenvenen  in  den 
r.  Vorhof,  des  Lebervenenstammes 
in  den  lk.  Vorhof.  Rechtsläufige 
Aorta,  Mesenterium  commune 

Defekt  d.  Kammerseptums,  teilweiser 
Defekt  d.  Vorhofseptums.  Einmün- 
dung d.  Lungenvenen  in  die  V.  cava 
sup.  und  ins  rechte  Herz,  Einmün- 
dung einer  Lebervene  ins  lk.  Herz, 
rechtsläuf.  Aorta.  Aplasie  d.  großen 
Netzes,  ausgeblieb.  Magendrehung. 
Mesenterium  commune.  Der  linke 
Leberlappen  ist  größer  als  d.  rechte 
(Forminversion  ?) 

Dextrokardie.  Transposition  d.  großen 
Gefäße.  Enge  Pulmonalis,  weiter 
Ductus  Botalli.  Embryonale  Darm- 
lage.  Abnoi-mer  Pfortaderverlauf 

Foramen  ovale  weit  offen,  mehrere 
kleine  Defekte  im  Vorhofseptum, 
Defekt  im  Ventrikelseptum,  teilweise 
Verschmelzung  d.  Atrioventrikular- 
klappen, Stenose  des  Pulmonalosti- 
ums,  D.  Botalli  geschlossen 

Geringe  brückenartige  Reste  des  Vor- 
hofseptums, Fehlen  des  mittleren 
Teiles  des  Ventrikelseptums,  Aorta 
entspringt  aus  dem  r.  Ventrikel, 
Pulmonalis  fehlt  (Trunc.  commun.  ?). 
Linke  Lunge  31appig,  rechte  ange- 
deutet 31appig.  Atresia  ani.  Doppel- 
penis 
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Tabelle  4. 


A.  Fälle  von  Agenesie  der  Milz,  kombiniert  mit  partiellem  Situs  inversus 
ohne  Herzmißbildungen. 


Autor 

Alter,  Ge- 
schlecht 

Verhalten  der  Bauchgefäße 

Sonstige 
Mißbildungen 

Meinhard 
1847 

47  a  $ 

Die  Milzgefäße  fehlen 

Situs  invers.  der  Brust- 
organe  und  d.  Leber  (?) 

E.  v.  Hoff- 
mann 1882 

Neu- 
geboren <J 

Situs  invers.  d.  Magens. 
Coecum  mobile 

TOLDT 

1889 
Fall  I 

Ungefähr 
40  a  $ 

Die  Art.  coel.  gibt  an  Magen  u.  Netz 
Aeste  der  Art.  lien.  ab,  ferner  die 
Art.  gastroepiploica  sin.  und  ihre 
Pankreasäste.  Stammanastomose  d. 
Goeliaca  mit  der  Art.  mes.  sup.  in 
Form  einer  Art.  gastroduodenalis, 
von  der  eine  starke  Art.  hepatica 
access.  ausgeht. '  Die  Magen-,  Pan- 
kreas- u.  Netzvenen,  die  dem  Ge- 
biete der  Lienalis  angehören,  mün- 
den in  die  V.  mes.  sup.  bzw.  direkt 
in  die  V.  portae 

Situs  invers.  von  Magen, 
Duodenum  und  Pan- 
kreas. Verlagerung  d. 
Querkolons  und  seines 
Gekröses  hinter  das 
D  ünndarmgekröse , 
atypische  Mesenterial- 
verwachsungen 

Eigene  Beob- 
achtung 
S.  377/1932 
Gttg. 

Totgeburt 

3 

Situs  inversus  des  Her- 
zens, Dreilappigkeit 
beider  Lungen  inverse 
Lage  von  Leber  und 
Gallenblase,  Coecum 
mobile 

B.  Fälle  von  Agenesie  der  Milz,  kombiniert  mit  sonstigen  Mißbildungen. 

Robert 
1842 

3  d  $ 

Hemmungsbildung  des 
Magens(darmähnlich). 
Aplasie  des  Netzes. 
Verwachsimg  zwisch. 
Leber  und  Querkolon 

BlRCH- 
1 1  IRSCHFELD 

1871 

Neu- 
geboren (J 

Die  Milzgefäße  fehlen 

Zweigroschengroßes  Fo- 
ramen ovale.  Abnor- 
me Größe  der  Leber 
(205  g),  der  1.  Lappen 
nimmt  auch  d.  Raum 
der  Milz  ein 
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V.  Unterentwicklung  der  Milz  (Hypoplasie). 

Die  echte  reine  Unterentwicklung  der  Milz  gehört  zu  den  seltensten 
Entwicklungsstörungen;  es  liegen  nur  ganz  vereinzelte  einwandfreie  Beob- 
achtungen dieser  Art  vor.  Die  Unterentwicklung  kann  nach  Ltjbarsch 
das  Ergebnis  einer  angeborenen  oder  einer  postfötalen  Wachstunishemmung 
sein.  Die  Abgrenzung  von  Atrophien  und  pathologischen  Schrumpfungs- 
vorgängen ist  oft  sehr  schwierig.  Makroskopisch  eindeutig  sind  nur  jene 
Beobachtungen,  in  denen  bei  Neugeborenen  ungewöhnlich  kleine  Milzen 
gefunden  wurden,  ohne  daß  krankhafte  Veränderungen  im  Körper  bestanden. 
Bei  Erwachsenen  wird  man  nur  dann  nach  Ltjbarsch  eine  kleine  Milz  als 
hypoplastisch  betrachten  dürfen,  wenn  die  histologische  Untersuchung  eine 
andere  Ursache  der  Milzverkleinerung  auszuschließen  erlaubt,  oder  wenn 
es  sich  um  extreme  Kleinheit  der  Milz  handelt. 

In  der  älteren  Literatur  sind  folgende  Beobachtungen  von  ungewöhn- 
licher Kleinheit  der  Milz  niedergelegt,  die  hier  nach  Heusinger  (1820) 
wiedergegeben  seien:  Greding  beobachtete  3mal  sehr  kleine  Milzen,  davon 
2mal  mit  Nierenverschmelzung  kombiniert.  Rothe  sah  bei  offenem  Foramen 
ovale  und  Einmündung  der  Lebervenen  ins  rechte  Herz  „das  Milz  ganz  hart 
und  klein,  so  daß  es  nur  eine  2  Finger  breite  Fläche  hatte".  Stork  fand  in 
einer  Leiche  mit  kurzem  Netz,  dannähnlich  engem  Magen,  pelviner  Dystopie 
der  linken  Niere  und  Kryptorchismus  die  Milz  sehr  klein,  flach,  rund  und 
dünn  (kaum  eine  Unze  schwer).  Eine  genaue  Wertung  dieser  Fälle  ist  mangels 
histologischer  Befunde  nicht  möglich,  aber  es  läßt  sich  nicht  von  der  Hand 
weisen,  daß  in  den  mit  anderen  Mißbildungen  kombinierten  Fällen  von 
Rothe  und  Stork  möglicherweise  echte  Hypoplasien  vorgelegen  haben. 

Reine  Hypoplasien  sind  in  der  mir  zugänglichen  Literatur  nur  6mal 
beschrieben  [Debouie  1857,  Schlemmer  1878,  Avellis  1898,  Lubarsch 
1927  (3  Fälle)].  Debouie  (1857)  fand  bei  einem  neugeborenen,  etwas  vor- 
zeitig zur  Welt  gekommenen  Mädchen,  das  eine  inverse  Lage  des  Magens, 
des  Duodenums  und  der  Milz  aufwies,  eine  nur  kirschkerngroße  Milz  im 
rechten  Hypochondrium.  Schlemmer  sah  bei  einer  56jährigen  Frau  eine 
nur  halb  walnußgroße  Milz.  Da  die  anatomische  Untersuchung  und  die 
Anamnese  keinen  Anhaltspunkt  für  krankhafte  Veränderungen  boten,  muß 
man  diese  extrem  kleine  Milz  wohl  als  Hypoplasie  deuten.  Avellis  (1898) 
beobachtete  bei  einem  4jährigen  Knaben,  der  sehr  plötzlich  gestorben  war 
(angeblicher  Thymustod),  eine  daumennagelgroße,  3 — 4  mm  dicke  Milz, 
die  wohl  mit  Sicherheit  den  reinen  Hypoplasien  zugezählt  werden  darf. 

Drei  weitere  Fälle  beschrieb  Lubarsch  1927  (Fig.  4).  Die  erste  Beob- 
achtung betraf  ein  neugeborenes  Kind  mit  angeborenem  Mangel  der  linken 
Niere  und  nur  kirschkerngroßer,  rundlicher  Milz.  Der  zweite  Fall  war  ein 
30jähriger,  an  Ruhr  verstorbener  Soldat,  dessen  Herz,  Nieren  und  Leber 
sehr  klein  befunden  wurden.  Die  Milz  maß  8 : 5 :  2,2  cm  und  wog  45  g. 
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Mikroskopisch  waren  keine  Zeichen  von  Atrophie  feststellbar.  Die  dritte 
Beobachtung  Lubarschs  stammt  von  einer  32jährigen  Frau  mit  Diabetes. 
Die  Milz  wog  nur  60  g,  ihre  Kapsel  war  glatt,  mikroskopisch  fielen  große 
Lymphknötchen  auf. 

Besonders  schwierig  gestaltet  sich  die  Beurteilung  der  Hypoplasie, 
wenn,  wie  dies  meist  der  Fall  ist,  andere  pathologische  Veränderungen  sich 
hinzugesellen.  Lubarsch  hebt  2  Befunde  hervor,  die  mit  einer  gewissen 
Wahrscheinlichkeit  gegen  die  Annahme  einer  Atrophie  oder  pathologischen 
Schrumpfung  und  für  die  Diagnose  einer  Hypoplasie  sprechen: 

1.  die  völlig  glatte  Beschaffenheit  der  Milzkapsel, 

2.  die  Gleichmäßigkeit  der  Veränderungen  über  das  ganze  Organ. 
Lubarsch  beschreibt  drei  weitere  Fälle,  „bei  denen  zum  mindesten 

die  Frage  nach  einer  Hypoplasie  ernstlich  erwogen  werden  mußte".  Bei 
einem  41jährigen,  an  Myodegeneratio  cordis  verstorbenen  Mann  fand  sich 
eine  5,6 :  3 : 1  cm  messende,  17  g  schwere  Milz,  die  eine  Infarktnarbe  auf- 
wies, aber  sonst  gleichmäßig  verkleinert  war.  Die  Kapsel  war  glatt,  sehr 
dick,  die  Trabekel  sehr  breit.  Mikroskopisch  war 


Fig.  4.  Hypoplästische  Milzen  nach  Lubarsch. 


starke  Blutstauung,  die  Trabekel  waren  stark  verdickt  und  lipoidhaltig, 
die  Arterien  nicht  nennenswert  sklerotisch.  Bei  einer  65jährigen,  an  Magen- 
krebs verstorbenen  Frau  war  die  Milz  4,2 :  2 :  0,8  cm  groß  und  wog  20  g. 
Die  Kapsel  war  glatt  und  mäßig  verdickt,  die  Trabekel  breit.  Es  bestand 
eine  mäßige  Sklerose  der  Aorta  und  eine  etwas  stärkere  Sklerose  der  Milz- 
arterien. Mikroskopisch  war  die  Sklerose  mit  teilweiser  Verkalkung  und 
Verödung  der  Follikel-  und  Trabekelarterien  sehr  ausgeprägt.  Die  3.  Beob- 
achtung betraf  eine  48jährige,  im  Anschluß  an  Cholecystitis  und  Cholecysto- 
stomie  pyämisch  zugrunde  gegangene  Frau.  Die  Milz  maß  4,6 :  3 : 1  cm 
und  wog  15  g.  Das  Aussehen  war  ähnlich  wie  bei  den  ersten  Fällen,  die 
Bauchaorta  zeigte  eine  deutliche  Sklerose.  Mikroskopisch  fanden  sich  eine 
lipoidhaltige  Sklerose  der  Arterien,  dicke  Trabekel  und  ausgedehnte  spindel- 
zellige Bindegewebswucherungen,  die  die  Pulpa  ersetzten,  während  die 
Lymphknötchen  erhalten  waren. 

In  allen  drei  Fällen  war  die  ungewöhnliche  Kleinheit  der  Milz,  die 
zum  Teil  unter  der  Größe  einer  neugeborenen  Milz  war,  aufgefallen. 
Lubarsch  hält  den  zweiten  dieser  Fälle  nicht  für  eine  angeborene  Hypo- 
plasie, sondern  für  eine  durch  Arteriosklerose  bedingte,  „glatte  Schrumpfung". 
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Auch  die  erste  und  dritte  Beobachtung  stellen  nach  Lubarsch  keine  reine 
Hypoplasie  dar,  wie  wohl  gerade  die  erste  als  vorwiegend  hypoplastisch 
aufzufassen  sei,  während  die  dritte  Beobachtung  wegen  der  zeiheichen 
Bindegewebswucherung  schwieriger  zu  beurteilen  wäre.  Immerhin  dürfte 
man  auch  in  diesem  Fall  die  ungewöhnliche  Kleinheit  der  Milz  nur  in  Ver- 
bindung mit  einer  ursprünglichen  mangelhaften  Entwicklung  erklären 
können. 

Als  ein  weiteres  Merkmal  gegenüber  den  gewöhnlichen  Atrophien  hebt 
Lubarsch  noch  die  Tatsache  hervor,  daß  keine  oder  keine  annähernd  so 
hochgradige  Kleinheit  derjenigen  Organe  (Leber,  Herz)  vorhanden  war, 
die  sonst  bei  abzehrenden  Krankheiten  am  stärksten  atrophisch  werden. 

Kühn  beschrieb  bei  einem  64jährigen  Mann  eine  normal  geformte 
Milz  mit  den  Maßen  5:2:1  cm,  als  „angeborene  Hypoplasie"  ohne  Zeichen 
von  Atrophie.  Aehnlich  sah  A.  Levi  bei  einem  alten  Mann  eine  „micro- 
splenie  excessive",  die  Milz  wog  21  g,  war  glatt  und  abgeplattet.  Nissim 
berichtete  über  eine  „Hypoplasie"  der  Milz  (23  g)  bei  einem  67jährigen, 
an  Oesophaguskrebs  verstorbenen  Mann.  Nach  Lubarsch  kann  die  Beob- 
achtung Kuhns  mangels  histologischer  Untersuchung  nicht  als  gesichert 
gelten,  und  es  ist  wahrscheinlich,  daß  sie,  ebenso  wie  die  Fälle  von  Levi 
und  Nissim,  nicht  zu  den  Hypoplasien,  sondern  zu  den  Atrophien  zu 
rechnen  ist. 

Eine  Hyperplasie  der  Milz  als  Entwicklungsstörung  ist  nicht  bekannt, 
sondern  muß  wohl  immer  als  die  Folge  krankhafter  Zustände  aufgefaßt 
werden.  Gelegentlich  werden  bei  Anencephalen  auffallend  große  Milzen 
beobachtet.  Es  ist  aber  nicht  gesichert,  ob  hier  Hyperplasien  vorliegen 
oder  ob  die  Milz  nur  relativ  groß  ist  im  Vergleich  mit  der  durch  starke 
Wirbelsäulenverkrümmung  oft  verringerten  Gesamtlänge  des  Fötus. 
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VI.  Ueberzählige  Milzen. 

1.  Allgemeines  und  Nomenklatur. 

Die  häufigste  Entwicklungsstörung  der  Milz  ist  das  Auftreten  eines 
oder  mehrerer,  meist  in  der  Nähe  der  typisch  in  Form  und  Größe  entwickelten 
Hauptmilz  gelegener  Nebenorgane,  die  sinngemäß  als  Nebenmilzen  be- 
zeichnet werden.  Neben  diesen  sehr  häufigen  Vorkommnissen  gibt  es  aber 
Fälle,  in  denen  entweder  zwei  etwa  gleichwertige  Milzen  ausgebildet  sind 
oder  viele  Milzen  an  Stelle  einer  Hauptmilz  liegen.  Meist  ist  auch  für  diese 
Fälle  die  Bezeichnung  Nebenmilz  gewählt  worden,  wie  dies  auch  Lubarsch 
tut.  Jedoch  schon  Helly  empfand  es  störend,  von  Nebenmilzen  zu  sprechen, 
wenn  keine  Hauptmilz  vorhanden  war,  und  schlug  deshalb  für  derartige 
Vorkommnisse  die  Bezeichnung  Lien  lobatus  vor.  Es  erscheint  mir  nicht 
angängig  und  verwirrend,  die  Bezeichnung  Nebenmilz  für  das  Auftreten 
kleiner  multipler  Milzen  beizubehalten,  wenn  keine  Hauptmilz  vorhanden 
ist.  Jedoch  auch  die  HELLYSche  Namengebung  erscheint  mir  nicht  sehr 
glücklich,  da  man  sich  auch  unter  Lien  lobatus  wohl  eine  tiefgelappte, 
aber  im  ganzen  noch  einheitlich  zusammenhängende  Milz  vorstellen  wird, 
wie  solche  tatsächlich  vorkommen.  Ich  werde  deshalb  bei  Vorhandensein 
zweier  etwa  gleichwertiger  Milzen  von  Doppelmilz  sprechen,  wie  dies 
im  tierärztlichen  Schrifttum  schon  üblich  ist  (F.  Henschen).  Für  den 
Befund  mehrerer  oder  vieler  einzelner  Milzen  an  Stelle  einer  Hauptmilz 
als  geschlossenes  Organ  scheint  die  Bezeichnung  multiple  Milzen  die 
einfachste  und  eindeutigste.  Auch  H.  Albrecht,  Parsons  und  Zeissler 
sprachen  von  multiplen  Milzen. 

Gewiß  gehören  die  hier  abgehandelten  Entwicklungsstörungen  zu- 
sammen und  stellen  zum  Teil  nur  graduelle  Unterschiede  dar,  ja  es  bestehen 
zum  Teil  auch  Beziehungen  zu  den  Anomalien  der  Furchung  und  Lappung 
der  Milz;  trotzdem  ist  es  für  die  Verständigung  nötig,  eindeutig  bezeichnete 
Untergruppen  festzulegen. 

2.  Doppelmilz. 

Die  Doppelmilz  ist  beim  Menschen  die  seltenste  Form  der  überzähligen 
Milzen. 

Im  alten  Schrifttum,  das  ich  nach  Heusinger  (1820)  anführe,  werden 
mehrfach  Doppelmilzen  erwähnt.  So  hat  Sandifort  bei  einem  Fet  mit 
Bauch-  und  Rückenspalte  einen  in  zwei  Hälften  zerschnürten  Magen  und 
eine  doppelte  Milz  beschrieben  und  abgebildet.  Ferner  sah  Malacarne 
Spaltung  der  Milz  bei  Bauchspalte,  und  Härder  fand  eine  Doppelmilz 
bei  einem  7  Monate  alten  Knaben  mit  Kryptorchismus. 

Lubarsch  führt  aus  seinem  großen  Beobachtungsmaterial  nur  3  Fälle 
an.  Das  Vorkommnis  der  Doppelmilz  unterscheidet  sich  von  den  viel 
häufigeren  einfachen  Nebenmilzen  dadurch,  daß  beide  Milzen  ungefähr 
gleiche  Form  und  oft  annähernd  dieselbe  Größe  haben.  Mindestens  ist 
bei  ungleicher  Größe  beider  Milzen  auch  die  größere  kleiner  als  eine  normale 
Milz,  während  bei  gewöhnlicher  kleiner  Nebenmilzbildung  die  Hauptmilz 
normale  Größe  aufweist. 

Der  eine  Fall  Lubarschs  betrifft  eine  28jährige  Frau.  Die  größere  Milz 
maß  8,5 :  6,5 :  3  cm  und  wog  70  g,  die  kleinere  6,2 :  3,4 : 1,5  cm  (38  g).  Im 
2.  Fall  handelte  es  sich  um  eine  23jährige  Frau,  deren  größere  Milz  15 :  9,6 : 
2,8  cm  maß,  während  die  kleinere  nur  7,8 :  4,5 :  3  cm  groß  war.  Beide  Milzen 
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waren  durch  ein  kleines  Band  miteinander  verbunden.  Im  3.  Fall  Lubarschs 
waren  beide  Milzen  etwa  gleich  groß.  Die  Form  war  in  allen  Fällen  überein- 
stimmend. 

In  den  Fällen  Lubarschs  ist  über  den  Situs  nichts  angegeben,  es  ist 
also  wohl  wahrscheinlich,  daß  keine  Abweichungen  bestanden.  In  den 
übrigen  beschriebenen  Fällen  handelt  es  sich  ausschließlich  um  verschiedene 
Grade  des  Situs  inversus.  Diese  Tatsache  mag  einerseits  damit  zu  erklären 
sein,  daß  die  Mehrfachbildung  der  Milz  überhaupt  in  inniger  Beziehung 
zum  Situs  inversus  steht,  wie  später  zu  erörtern  sein  wird,  anderseits 
werden  vermutlich  manche  Vorkommnisse  von  Doppelmilz  bei  Situs  solitus 
nicht  veröffentlicht  worden  sein. 


Heuermann  beschrieb  schon  1751  eine  Doppelmilz  bei  einem  Kind 
mit  totalem  Situs  inversus  der  Bauchorgane  und  Zweilappigkeit  beider 
Lungen.   Halff  sah  bei  partiellem  Situs  inversus  der  Bauchhöhle,  der 


Fig.  5.  Doppelmilz  mit  11  Nebenmilzen,  auseinander-        Fig.  6.  Doppelmilz  mit  11  Ne- 
geklappt.  benmilzen,  in  natürlicher  Lage. 

Nach  Helly.  Nach  Helly. 


einer  63jährigen  Frau.  Die  A.  lienalis  entsprang  in  diesem  Fall  als  selb- 
ständiges Gefäß  aus  der  Aorta.  Aehnlich  lagen  die  Verhältnisse  bei  einer 
Beobachtung  Löchtes  (17  Jahre  <$)  mit  teilweiser  Inversion  der  Leber 
und  völliger  Inversion  von  Magen,  Milz,  Duodenum  und  Pankreas.  Ferner 
fand  Sternberg  bei  einem  Anencephalus  mit  Craniorhachischisis  und 
Meningocele,  der  eine  Isthmusstenose  der  Aorta  aufwies,  2  hintereinander 
liegende,  etwas  ungleich  große  Milzen  bei  inverser  Lagerung  von  Leber, 
Magen,  Milz  und  Dickdarm  und  Bestehen  eines  Nabelschnurbruches.  Die 
größere  der  beiden  Milzen  zeigte  am  Hilus  eine  kleine  Nebenmilz.  In  einem 
Falle  W.  Grubers  wurden  bei  Situs  inversus  von  Magen  und  Milz  2  große 
Milzen  und  5  Nebenmilzen  angetroffen.  Noch  reichlicher  ist  die  Ausbildung 
akzessorischer  Milzen  in  Hellys  Fall.  Die  Milz  war  der  Länge  nach  in  zwei 
völlig  getrennte,  stark  gekerbte  Organe  geteilt,  außerdem  fanden  sich  in 
der  Nähe  der  Doppelmilz  11  kleine  Nebenmilzen,  die  nur  durch  Gefäße 
verbunden  waren  (Fig.  5  u.  6).  Ueber  den  Situs  finden  sich  keine  Angaben, 
da  es  sich  um  ein  Sammlungspräparat  des  Wiener  Anatomischen  Instituts 
handelte.  Diese  Fälle  leiten  über  zur  Ausbildung  multipler  Milzen. 


Multiple  Milzen.    Beschreibung  der  Befunde. 


785 


Besondere  Verhältnisse  zeigen  die  Beobachtungen  Kippers,  Pern- 
kopfs  (Fall  2)  und  Geipel  I  (Fall  4).  Es  handelte  sich  bei  Kippers  um  eine 
57jährige  Frau  mit  fast  völligem  Situs  inversus,  nur  Magen  und  Milz  lagen 
an  der  richtigen  Stelle.  Die  Milz  war  in  eine  intraomental  und  extraomental 
gelegene  Hälfte  gespalten.  Außerdem  bestanden  Herz-,  Gefäß-  und  Uro- 
genitalmißbildungen. Ebenso  war  bei  Pernkopfs  Beobachtung  bei  inverser 
Lage  von  Magen,  Milz,  Duodenum  und  Pankreas  die  Milz  der  Länge  nach 
in  ein  intra-  und  ein  extraomental  gelegenes  Organ  geteilt,  der  Hilus  der 
intraomental  gelegenen  Milz  war  lateral  gerichtet.  Auch  in  Geipels  Fall  1/4 
war  bei  einem  28jährigen  Mann  mit  inverser  Lage  von  Magen,  Duodenum 
und  Milz  eine  größere  extra-  und  eine  kleinere  intraomental  gelagerte  Milz 
ausgebildet. 

Die  Genese  der  Doppelmilzen  und  die  Besonderheiten  der  intra- 
omentalen  Lage  sollen,  da  es  sich  um  die  gleichen  Verhältnisse  handelt, 
gemeinsam  mit  den  multiplen  Milzen  besprochen  werden. 

Bei  Tieren  kommen  Doppelmilzen  besonders  bei  Schweinen  nicht 
ganz  selten  vor,  sind  aber  auch  bei  Hunden  und  Katzen  beschrieben 
(Henschen).  Beim  Schwein  haben  Zobel-Netzkau,  Lindner,  Venturi 
und  Brieg  sie  beschrieben.  Dabei  kann  eine  schmale  Parenchymbrücke 
bestehen  (Lindner);  auch  Brieg  gibt  an,  daß  die  Zweiteilung  nicht  immer 
vollständig  ist.  Im  Falle  Venturis  waren  außerdem  noch  2  Nebenmilzen 
vorhanden.  Allerdings  handelt  es  sich  hierbei  nur  zum  Teil  um  angeborene 
Verdopplungen,  deren  Abgrenzung  gegenüber  erworbenen  (traumatischen) 
Verdopplungen  Henschen  als  schwierig  bezeichnet.  Carnet  und  Lucet 
beschrieben  Doppelmilzen  beim  Kaninchen.  Petropawlowski  sah  zwei 
annähernd  gleichgroße  Milzen,  die  durch  einen  bindegewebigen  Strang 
miteinander  verbunden  waren,  bei  einem  Schaf.  Angeborene  echte  Ver- 
dopplung mit  Ausbildung  zweier  getrennter  gleichgroßer  Milzen  beim 
Pferd  beobachtete  Menschinsky.  Zwei  verschieden  schwere,  nicht  völlig 
getrennte  Milzen  hat  Morot  beim  Rind  gesehen. 

3.  Multiple  Milzen. 

a)  Beschreibung  der  Befunde. 

Die  multiplen  Milzen  stellen  nur  einen  höheren  Grad  der  eben  ge- 
schilderten Entwicklungsstörung  dar. 

Aus  dem  alten  Schrifttum  führt  Heusinger  (1820)  einige  Beobach- 
tungen dieser  Art  an.  Hartmann  sah  mehrlappige  Milz  bei  Nabelbruch 
und  Dionis  bei  einem  Fall  mit  Uterus  bicornis.  Abernethy  beschrieb  1793 
eine  in  7  Lappen  geteilte  Milz  bei  einem  Menschen,  dessen  Pfortader  in  die 
V.  cava  inf.  mündete.  Otto  fand  die  Milz  bei  einer  Mißgeburt  in  viele 
Lappen  geteilt,  außerdem  waren  noch  23  hirsekorn-  bis  erbsengroße  Neben- 
milzen zwischen  Milz  und  Magen  gelegen.  Heusinger  selbst  beobachtete 
eine  tiefgelappte  Milz,  die  aus  8 — 12  Teilen  zu  bestehen  schien,  bei  einem 
Soldaten  mit  „Blausucht"  und  mit  weit  offenem  Foramen  ovale;  außerdem 
waren  4  Nebenmilzen  vorhanden. 

Auch  in  dieser  Gruppe  finden  sich  mehr  Vorkommnisse  in  Verbindung 
mit  partiellem  Situs  inversus  der  Bauchorgane  als  ohne  solchen.  Es  können 
sich  3 — 10  (selten  mehr)  verschieden  große  und  verschieden  gestaltete 
Milzen  ungefähr  an  der  Stelle,  wo  die  Milz  liegen  sollte,  vorfinden.  Die 
Teilmilzen  können  rundlich  oder  bohnenförmig  sein  oder  auch  in  räumlicher 
Anpassung  zueinander  eingedellte  Flächen  aufweisen.  Zunächst  sollen  die 
Fälle  ohne  Situs  inversus  betrachtet  werden. 
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Fig.  7.  Multiple  Milzen  bei 
einer  weiblichen  Totgeburt  mit 
Crarriorhachischisis  und  Inien- 
cephalie  (S.  191/1928/29,  eigene 
Beobachtung).   [Nat.  Gr.] 


Bei  einer  eigenen  Beobachtung  einer  weiblichen  Totgeburt  mit  Cranio- 
rhachischisis und  Iniencephalie  (S.  191,  1928)  fanden  sich  5  völlig  von- 
einander getrennte  Milzen  (Fig.  7),  die  alle  von  Aesten  der  sehr  früh  auf- 
geteilten A.  Renalis  versorgt  wurden  (nach 
Haberer  soll  allerdings  die  frühe  Aufteilung 
der  A.  lienalis  in  zwei  Aeste  fast  die  Regel 
sein).  Irgendwelche  Verwachsungen  waren 
hier  nicht  vorhanden.  Koch  fand  4  Milzen, 
die  zum  Teil  der  Vorderfläche  der  linken 
Nebenniere  anlagen,  bei  einem  Neugeborenen 
mit  multiplen  Hemmungs-  und  Defektbil- 
dungen. In  den  meisten  Fällen  sind  zwischen 
den  Milzen  Teile  und  Stränge  des  gleich- 
falls nicht  regelrecht  ausgebildeten  Netzes 
angewachsen,  wie  dies  Fürst  bei  5  Milzen 
eines  sonst  normalen  Neugeborenen  beschrieb. 
Lubarsch  beobachtete  8  Milzen  (2  größere  und  6  kleinere)  bei  einem 
7  Monate  alten,  an  Tuberkulose  verstorbenen  Kind,  wohei  zum  Teil 
gleichfalls  zwischen  den  Milzen  Gekrösemembranen  zu  sehen  waren. 
Ebenso  erwähnt  Helwig,  der  in  2  Fällen  sogar  12  und  14  Milzen  antraf 
(einmal  kombiniert  mit  Herzmißbildung,  einmal  mit  Gallengangstenose), 

Verwachsungen  mit  der 
Gallenblasengegend. 

Zwei  weitere  Beob- 
achtungen von  Zeissler 
und  Golajeff  sind  ver- 
bunden mit  Situsstörun- 
gen  und  leiten  über  zu 
den  mit  Situs  inversus 

kombinierten  Fällen. 
Zeissler  sah  bei  einem 
38jährigen  Mann  mit  ab- 
normem Pfortaderverlauf 
,  und    fehlender  rechter 
f  |  HTO  I  Niere    3  Milzen.  Der 

ganze  Dickdarm  war 
links  gelegen,  das  Lig. 
phrenicocolicum  fehlte. 
Auch  in  Golajeffs  Be- 
obachtung (33  Jahre  $) 
bestand  Sinistroposi- 
tion  des  Dickdarms, 
Mesenterium  commune, 
abnorme  Lagerung  und 
Befestigung  des  Netzes, 
Fehlen  des  Vorhofssep- 
tums  und  inverse  Lage 
der  Lungen.  In  dem  deutschen  Referat  über  die  russische  Arbeit  wird  auch 
„übermäßige  Entwicklung  des  linken  Leberlappens"  erwähnt,  so  daß  der 
Verdacht  besteht,  daß  die  Leber  forminvers  war.  Es  fanden  sich  links 
10  Milzen,  von  denen  7  frei  lagen  und  3  sich  innerhalb  des  Netzbeutels 
vorfanden.  Ebenso  beschrieb  Geipel  (II,  Fall  1)  6  links  gelegene  Einzel- 
milzen bei  Situs  inversus  der  Leber  und  des  Dickdarms. 


Fig.  8.   3  Milzen  bei  Situs  inversus  abdom.  partialis. 
($  Neugeb.,  S.  102/1922/23.    Sammlungspräparat  des 
Göttinger  Path.  Inst.)  [Nat.  Gr.] 


Multiple  Milzen  (Befunde). 
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Beim  Situs  inversus  abdominis  partialis  mit  Inversion  der  Milz 
ist  die  Milzentwicklung  verhältnismäßig  häufig  gestört.  Entweder  die  Milz 
kann  ganz  fehlen  (siehe  Agenesie)  oder  es  können  multiple  Milzen  vor- 
handen sein.  W.  Gruber  gab  1865  an,  daß  unter  79  Fällen  von  totalem 
oder  partiellem  Situs  inversus  3mal  die  Milz  fehlte,  ömal  waren  multiple 
Milzen  vorhanden,  49mal  war  die  Milz  normal  und  20mal  fehlten  Angaben. 
Sicher  ist  das  Vorkommnis  der  multiplen  Milzbildung  relativ  noch  häufiger, 
wenn  man  nur  die  Fälle  mit  partiellem  Situs  inversus  rechnet.  So  gibt 
Risel  an,  daß  unter 
rund  40  Fällen  von 
Situs  inversus  abdo- 
minis partialis  6mal 
die  Milz  fehlte  und 
13mal  multiple  Milzen 

vorhanden  waren. 
Hyrtl  sah  auch  in 
4  Fällen  von  totalem 
Situs  inversus  5 — 11 
Milzen  bei  2  Neuge- 
borenen und  2  Er- 
wachsenen. In  den 
Fällen  von  Allmaras 
und  McWhinnie  so- 
wie bei  einem  Samm- 
lungspräparat des  Göt- 
tinger Pathologischen 
Institutes  ($  Neugeb. 
S.  102,  _  1922/1923) 
fanden  sich  drei  ge- 
trennte, gleich  ausge- 
bildete, auf  der  Vor- 
derseite der  rechten 
Nebenniere  gelegene 
Milzen  (Fig.  8)  bei 
Situs  inversus  abdo- 
minis partialis.  Noch 
zahlreichere  Milzen 
finden  sich  an  einem 
Präparat  des  Roki- 
tansky-Museums  in 
Wien  (Nr.  2868)  bei 
partiellem  Situs  in- 
versus der  Bauchhöhle 

(Fig.  9).  Ebenso  sahen  Küchenmeister  und  Oberndorfer  bei  partiellem 
Situs  inversus  der  Bauchhöhle  multiple  Milzen.  Hickman  beschrieb  bei 
einer  28jährigen  Frau  mit  Situs  inversus  der  Brustorgane  und  inverser 
Lage  von  Leber,  Magen,  Milz  und  Duodenum  9  haselnuß-  bis  gänseei- 
große  bewegliche  Milzen  mit  langen  Gefäßstielen  zwischen  Magen  und 
Colon. 

Eine  Besonderheit  bei  den  multiplen  Milzen  besteht  noch  darin,  daß 
sie  verhältnismäßig  oft  teils  an  der  Stelle  der  Milz,  teils  aber  auch 
innerhalb  des  Netzbeutels  liegen,  wobei  der  extra-  und  der  intra- 
omentale  Abschnitt  oft  miteinander  in  Verbindung  stehen.   So  beschrieb 


Fig.  9.  Multiple  Milzen  bei  partiellem  Situs  inversus  der 
Bauchorgane.  (Präparat  des  Rokitansk  Y-Museums  in  Wien, 
Nr.  2868.) 
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Perls  (1879)  bei  einer  27jährigen  Frau  mit  inverser  Lage  von  Leber,  Milz 
und  Magen  multiple  Milzen  außerhalb  des  Netzbeutels,  während  ein  größerer 
Milzteil  innerhalb  des  Netzbeutels  lag.  Einen  ähnlichen  Fall  beobachtete 
Marchand  bei  einem  1  Tag  alten  Mädchen  mit  schwerer  Herzmißbildung 
und  inverser  Lage  von  Magen,  Duodenum,  Milz  und  Pankreas.  Die  Milz 
lag  rechts  und  hinter  dem  Magenfundus  und  bestand  aus  4  erbsen-  bis 
bohnengroßen  Knoten  und  3 — 4  kleineren  Milzknötchen,  die  wie  kleine 
Anhänge  am  Netz  hafteten.  Der  größere,  innerhalb  des  Netzbeutels  gelegene 
Milzteil  war  durch  eine  tiefe  Furche  geteilt.  An  der  Grenze  zwischen  äußerem 
und  innerem  Teil  war  das  Netz  fest  verwachsen.  Auch  Geipel  machte 
3  einschlägige  Beobachtungen.  In  dem  einen  Fall  (1/1)  bestand  die  Milz 
bei  einem  48jährigen  Mann  mit  Inversion  von  Magen,  Milz,  Duodenum, 
Pankreas  und  teilweiser  Inversion  der  Leber  aus  4  Teilen,  von  denen  einer 
im  Netzbeutel  lag.  In  dem  anderen  Fall  (II/2)  handelte  es  sich  um  einen 
2~yz  Tage  alten  Knaben  mit  inverser  Lage  von  Magen,  Milz  und  Duodenum, 
bei  dem  eine  größere  und  4  kleinere  Milzen  außerhalb  und  eine  kleine  Milz 
innerhalb  des  Netzbeutels  gelegen  waren.  Der  3.  Fall  Geipels  (1/3)  bezieht  sich 
auf  einen  2  Tage  alten  Knaben  mit  zweilappigen  Lungen  und  Transposition 
der  großen  Gefäße,  sowie  inverser  Lage  von  Magen,  Milz  und  Duodenum. 
Es  waren  11  erbsen-  bis  kirschgroße  Milzen  vorhanden,  von  denen  5  im  Netz- 
beutel lagen,  3  halb  vom  Netzbeutel  umschlossen  waren  und  einige  an  der 
Zwerchfellserosa  saßen.  Weitere  2  Fälle  dieser  Art  hat  Risel  veröffentlicht. 
Fall  1  betrifft  eine  35jährige  Frau  mit  Herzmißbildung  und  inverser  Lage 
vom  Magen,  Duodenum,  Milz  und  Leber.  Die  Milz  lag  ziemlich  quer.  Der 
Hauptteil  (10 :  6 :  4  cm)  lag  im  Netzbeutel,  außerdem  befand  sich  hier  noch 
eine  3,5 :  2  :  1,5  cm  große  Milz  mit  langem  Gefäßstiel.  An  dem  außen  liegen- 
den Milzteil  war  noch  ein  3 :  3  : 1  cm  großer  Milzknoten  und  einige  teilweise 
zusammenhängende  Nebenmilzen  angeschlossen.  Im  2.  Fall  handelte  es 
sich  um  einen  27jährigen  Mann  mit  Situs  transversus  der  Bauch-  und  Brust- 
organe mit  Ausnahme  des  Dickdarms.  Die  invertierte  Milz  war  in  einzelne 
Knoten  aufgelöst,  von  denen  die  kleineren  außerhalb  des  Netzbeutels  liegen, 
während  der  größere  Teil  intraomental  lag  und  mit  einem  extraomentalen 
Teil  rechtwinklig  verschmolzen  war.  Neben  der  Milz  ließen  sich  bequem 
2  Finger  ins  Foramen  Winslowi  einführen. 

Von  den  7  hier  angeführten  Beobachtungen  teils  extra-,  teils  intra- 
omental gelegener  multipler  Milzen  betreffen  alle  partiellen  Situs  inversus 
der  Bauenorgane  mit  Inversion  der  Milz.  Toldt  gibt  allerdings  an,  „genau 
dasselbe  Lageverhältnis  mehrfacher  Milzen  zu  dem  großen  Netz  auch  bei 
normaler  Lage  des  Magens"  an  einem  Neugeborenen  gesehen  zu  haben 
(Beobachtung  von  H.  Kundrat,  Präparat  des  pathol.-anat.  Museums  in 
Wien),  und  auch  Pernkopf  betont,  daß  sich  nicht  so  selten  bei  sonst  nor- 
malem Situs  intraomentale  Milzanteile  von  verschiedener  Form  und  Größe 
vorfinden.  In  4  von  diesen  Fällen  war  der  intraomental  gelegene  Milz- 
anteil größer  als  der  extraomental  gelegene  (Perls,  Marchand,  Risel, 
Fall  1  und  2),  nur  in  den  zwei  Beobachtungen  Geipels  (1/1,  II/2)  waren 
die  extraomental  gelegenen  Milzen  an  Gesamtmasse  größer.  Ferner  geht 
aus  der  Uebersicht  der  angeführten  Fälle  hervor,  daß  meist  nur  der  extra- 
omental gelegene  Anteil  in  zahlreichere  Einzelmilzen  gegliedert  ist,  wäh- 
rend der  intraomentale  Abschnitt  in  4  Fällen  ungeteilt  war  (Perls, 
Geipel  1/1  und  II/2,  Risel  Fall  2).  Im  Falle  Marchands  wies  der  im 
Netzbeutel  gelegene  Milzteil  eine  tiefe  Furche  auf,  und  nur  im  1.  Fall 
Risels  fanden  sich  2  Milzen  im  Netzbeutel.  Der  3.  Fall  Geipels  (1/3) 
weicht  von  den  anderen  stark  ab,  da  im  Netzbeutel  5  und  halb  oder  ganz 
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außer  demselben  6  Milzen  vorhanden  waren,  darunter  einige  an  der  Zwerch- 
fellunterfläche, wo  sich  normal  kein  Milzgewebe  entwickelt. 
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Ein  Unikum  stellt  die  Beobachtung  H.  Albrechts  dar.  Er  fand  bei 
einem  25jährigen  Mann  mit  Hypoplasie  der  linken  Niere  etwa  400  Einzel- 
milzen über  den  ganzen  Bauchraum  verstreut,  ohne  daß  eine  Hauptmilz 
vorhanden  war  (Fig.  10).  Die  Milzen  zeigten  folgende  Verteilung:  Am 
parietalen  Peritoneum  rechts  10  bis  haselnußgroße  Milzen,  die  zum 
Teil  ein  Gekröse  besaßen.  Im  Ligamentum  falciforme  hepatis  8  kleine 
Milzen,  am  Peritoneum  der  Leberkapsel  1  flache  pfennigstückgroße 
Milz.  Im  Zwerchfellperitoneum  rechts  und  im  Lig.  trianguläre 
zahlreiche  Milzen,  unter  der  linken  Zwerchfellhälfte  ein  Paket  ein- 
zelner Milzen.  Am  Peritoneum  der  vorderen  und  hinteren  Bauchwand, 
neben  der  Flexuralienalis  und  neben  dem  Sigmoid,  zum  Teil  zu  Strängen 
angeordnet  kleine  Milzen.  Am  Rektum  2  pendelnde  Milzen,  im  Cavum 
Douglasi  über  20  Milzen,  ebenso  reichlich  in  den  Appendices  epi- 
ploicae  medial  vom  Colon  descendens.  Reichlich  Milzen  im  kleinen  Netz, 
im  Lig.  gastrocolicum  und  um  das  Foramen  Winslowi;  über  200  im 
großen  Netz.  Frei  von  Milzen  war  das  Mesocolon,  die  Radix  mesenterii, 
die  Dünndarmserosa,  sowie  Coecum  und  Colon  ascendens.  Das  Netz  war 
nicht  normal  gebildet,  teilweise  in  2  Blätter  gespalten,  es  bestanden  Ver- 
wachsungsstränge zwischen  Magen  und  Colon,  und  auch  an  den  Milzen 
hingen  oft  Peritonealfäden.  Mikroskopisch  handelte  es  sich  um  durchaus 
typisches  Milzgewebe. 

Auch  bei  Tieren  scheint  multiple  Milzbildung  vorzukommen,  da 
Henschen  angibt,  daß  bei  den  „Nebenmilzen"  manchmal  die  Hauptmilz 
fehlt.  Kukuljevic  (zit.  nach  Finaly)  soll  multiple  Milzentwicklung  beim 
Schwein  gesehen  haben. 

b)  Genese  der  multiplen  Milzen  (einschließlich  der  Doppelmilz). 

Die  naheliegendste  Annahme  hinsichtlich  der  formalen  Genese  der 
Doppelmilzen  und  der  multiplen  Milzen  ist  die,  daß  es  aus  nicht  erfaßbaren 
Gründen  zu  einem  Getrenntbleiben  der  einzelnen  Höcker  der  Milzanlage 
kommt.  Nach  Fischel  sind  es  normalerweise  meist  3  zunächst  getrennte 
Höcker,  die  erst  später  zu  einem  einheitlichen  Organ  verschmelzen.  Man 
wird  also  ungezwungen  annehmen  dürfen,  daß  das  Getrenntbleiben  von 
Höckern  der  Milzanlage  zur  Ausbildung  mehrerer  ungefähr  gleichwertiger 
und  typisch  gelagerter  Milzen  führen  kann.  Sind  es  besonders  viele  Milzen, 
die  an  Stelle  eines  geschlossenen  Organs  angetroffen  werden,  so  wird  man 
mit  der  Annahme  einer  reinen  Hemmungsbildung  nicht  auskommen,  da 
in  einem  solchen  Fall  offenbar  schon  die  Zahl  der  Teil-Anlagen  größer  als  in 
der  Norm  gewesen  sein  muß.  In  besonderem  Maße  gilt  diese  Einschränkung 
für  jene  Fälle,  bei  denen  auch  im  weiteren  Umkreis  der  normalen  Stelle  der 
Milz  Teilmilzen  angetroffen  werden  (besonders  im  Falle  Albrechts).  Hierbei 
liegen  Kombinationen  multipler  Milzentwicklung  auf  der  Basis  von  Entwick- 
lungshemmung der  regulären  Anlage  und  aus  dystopen  Anlagen  vor,  wie 
dies  vor  allem  bei  der  Entstehung  der  Nebenmilzen  vorkommt,  deshalb 
sei  hier  auf  jenes  Kapitel  verwiesen,  um  unnötige  Wiederholungen  zu  ver- 
meiden. Albrecht  selbst  erwägt  neben  der  multiplen  Milzentstehung  in 
seinem  Fall  auch  eine  intrauterine  Einwirkung  (Trauma?),  welche  die  Milz- 
anlage zersprengt  hätte  und  zur  Ausbildung  der  zahllosen  kleinen  Milzen 
führte. 

Die  relative  Häufigkeit  der  Doppelmilz  oder  multiplen  Milz  bei  partiellem 
Situs  inversus  der  Bauchorgane  oft  im  Verein  mit  schweren  Herzmißbildungen 
und  abweichender  Entwicklung  des  Gefäßsystems,  weisen  darauf  hin,  daß 


Genese  der  multiplen  Milzen  (einschließlich  der  Doppelmilz).  791 


in  den  meisten  Fällen  die  Störung,  Hemmung  oder  Abänderung  der  Milz- 
entwicklung abhängig  ist  von  oder  koordiniert  ist  mit  anderen  Entwick- 
lungsstörungen. 

Einer  besonderen  Erörterung  bedarf  noch  die  Genese  jener  überaus 
interessanten  Fälle  von  Doppelmilz  (Kippers,  Pernkopf  Fall  2,  Geipel  I 
Fall  4)  und  multipler  Milz  (Perls,  Marchand,  Geipel  I  Fall  1  und  3, 
II  Fall  2,  Risel  Fall  1  und  2),  bei  denen  ein  Teil  der  Milzen  innerhalb  und 
ein  Teil  außerhalb  des  Netzbeutels  angetroffen  wurde.  Marchand  (1881), 
der  als  erster  genauer  auf  diese  Befunde  einging  und  auch  den  Fall  Perls 
nachuntersuchte  und  ergänzte,  versuchte  eine  mechanische  Deutung,  der 
sich  mit  gewissen  Einschränkungen  auch  Risel  anschloß.  Marchand 
schrieb:  „So  erklärt  sich  der  Zerfall  der  Milz  augenscheinlich  dadurch, 
daß  das  Organ,  nachdem  es  sich  bereits  an  der  linken  Fläche  des  Meso- 
gastriums  entwickelt  hatte,  bei  der  Verlagerung  nach  rechts  mechanisch 
durch  das  letztere  eingeschnürt  worden  ist.  Einzelne  Teile  der  Milz  sind 
vollständig  auf  die  rechte  Seite  des  Netzes  hindurchgetreten,  ein  anderer 
Teil  ist  auf  der  ursprünglich  linken  Seite  liegen  geblieben  und  erscheint 
infolgedessen  an  der  Innenfläche  des  Netzbeutels."  Toldt  hat  sich  schon 
1889  gegen  diese  Auffassung  mit  gewichtigen  Argumenten  gewandt.  Erstens 
träte  die  Milzanlage  erst  in  der  4.  Woche  auf,  wenn  die  Magendrehung 
schon  vollendet  oder  mindestens  schon  im  Gange  wäre,  und  zweitens  sei 
weder  für  die  Möglichkeit  der  Einschnürung  der  Milzanlage  durch  das 
dorsale  Mesogastrium  noch  für  das  Durchtreten  der  Milz  durch  das  Meso- 
gastrium  irgendein  positiver  Anhaltspunkt  zu  finden.  Drittens  spräche 
das  Vorkommen  der  gleichen  Verhältnisse  bei  Situs  solitus  (Fall  Kundrat- 
Toldt)  unbedingt  gegen  die  Deutung  von  Marchand.  Toldt  meint  diese 
Befunde  zwangloser  mit  der  Annahme  erklären  zu  können,  daß  in  solchen 
Fällen  auf  der  ursprünglich  linken  und  der  ursprünglich  rechten  Seite  des 
dorsalen  Mesogastriums  eine  oder  mehrere  Milzanlagen  entstehen.  Diese 
Annahme  ließe  sich  auch  dadurch  stützen,  daß  am  Anfang  das  Cölom- 
epithel  auf  beiden  Seiten  des  dorsalen  Mesogastriums  gleich  sei  und  daß 
auch  in  normalen  Fällen  nicht  nur  auf  der  lateralen  Seite,  sondern  in  ge- 
ringerem Maße  auch  auf  der  medialen  Seite  das  Cölomepithel  zur  Zeit  der 
Ausbildung  der  Milzanlage  verdickt  sei.  Gerade  in  der  abnormen  Drehung 
der  Magen-Duodenalschleife  könne  ein  solches  störendes  Moment  erblickt 
werden,  wodurch  die  Ausbildung  der  Milz  im  vollkommen  normalen  oder 
vollkommen  inversen  Sinn  verhindert  werde.  Pernkopf  (1926),  der  sich 
sehr  eingehend  mit  den  Fragen  des  Situs  inversus  befaßt  hat,  meint  aus 
Toldts  Darstellung  herauslesen  zu  können,  daß  Toldt  eine  symmetrische 
Milzanlage  (latente  Symmetrie),  die  sich  unter  abnormen  Verhält- 
nissen leicht  abweichend  ausgestalten  könnte,  vorgeschwebt  habe.  In 
Weiterführung  dieses  Gedankens  kommt  Pernkopf  zu  der  Ueberlegung, 
daß  unter  normalen  Umständen,  durch  den  Einfluß  des  sich  normal  ge- 
staltenden Milieus,  die  Ausbildung  der  Milzanlage  nur  auf  der  vom  Netz- 
beutelraum abgewandten  Seite  ermöglicht  würde.  Man  würde  also  an  eine 
abhängig  unterdrückte  Symmetrie  der  Milzanlage  denken  müssen. 
Die  Fähigkeit  der  Bildung  einer  Milzanlage,  die  bei  dieser  Annahme  dem 
Cölomepithel  beider  Seiten  des  dorsalen  Mesogastriums  zukäme,  würde 
normalerweise  im  Epithel  des  Cavum  paragastricum  (Pernkopf)  unter- 
drückt. Pernkopf  meint  nun,  es  wäre  im  Falle  der  Inversion  des  Netz- 
beutels zu  erwarten,  daß  die  intraomentale  —  in  diesem  Falle  ursprünglich 
linke  Milzanlage  —  unterdrückt  würde.  Da  dies  tatsächlich  nicht  immer 
der  Fall  ist  und  da  der  Inversionsgrad  der  Milzform  nicht  direkt  vom  Milieu 
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abhängig  ist,  das  heißt,  da  einer  inversen  Leber  nicht  immer  auch  ein  völlig 
inverser  Typ  der  Milz  entspricht,  so  erscheint  Pernkopf  die  Annahme 
Toldts  unzureichend.  Mir  scheinen  allerdings  die  Gegenargumente  nicht 
sehr  zwingend,  da  man  sich  in  Fortsetzung  des  obigen  Gedankenganges 
sehr  wohl  vorstellen  könnte,  daß  die  immer  überwiegende  linke  Milzanlage 
auch  bei  Störung  der  Symmetrie  nicht  so  leicht  unterdrückt  werden  kann, 
während  die  Störung  wohl  hinreichen  könnte,  um  die  sonst  unterdrückte 
rechte  Anlage  zur  Ausbildung  zu  bringen.  Was  die  Abhängigkeit  der  extra- 
omentalen  Anteile  vom  Milieu  betrifft,  so  scheint  mir  diese  Abhängigkeit 
doch  daraus  hervorzugehen,  daß  gerade  die  extraomentalen  Anteile  in  viele 
Einzelmilzen  zerfallen  sind.  Uebrigens  war  nur  in  2  (Perls,  Risel  1)  von 
den  7  Fällen  multipler  Milzen  mit  intraomentalem  Anteil  die  Leber  ganz 
und  in  2  (Geipel  1/1,  Risel  2)  teilweise  invers.  Rechnet  man  die  3  Fälle 
intra-extraomentaler  Doppelmilz  hinzu,  so  war  gleichfalls  bei  Pernkopfs 
Fall  2  und  bei  Geipel  I  Fall  4  die  Leber  nicht  invers  und  bei  Kippers  war 
zwar  die  Leber  invers,  jedoch  Milzen  und  Magen  auf  der  typischen  Seite 
(links).  Es  erschiene  also  für  diese  Fälle  die  ToLDTSche  Auffassung  nicht 
unbefriedigend.  Pernkopf  deutet  jedoch  noch  eine  andere  Möglichkeit  an. 
Es  kann  entweder  sekundär  die  dem  Mesogastrium  zugewandte  dorsale 
Milzfläche  mit  dem  Mesogastrium  verwachsen  oder  es  kann  schon  primär 
die  Abschnürung  der  Milzanlage  von  rückwärts  her  unvollkommen  bleiben. 
In  diesen  Fällen  entstünde  eine  intraomental  sehende  Fläche  der  Milz,  an 
der  intraomental  gerichtete  Wucherungen  aus  unbekannten  Gründen  auf- 
treten könnten.  Bei  Zugrundelegung  dieser  Hypothese  würde  im  Falle  der 
intra-extraomentalen  Milz  keine  primäre,  sondern  eine  sekundäre 
Symmetrie  vorliegen,  und  es  würde  der  Annahme  nichts  entgegenstehen, 
daß  im  Falle  der  Inversion  die  Drehung  der  Magenschleife  und  die  Anlage 
der  Milz  übereinstimmend  —  das  heißt  in  diesem  Falle  auf  der  ursprünglich 
rechten  Seite  des  Mesogastriums  —  erfolgt  wären,  ohne  daß  man  auf  eine 
paarige  (doppelseitige)  Anlage  zurückgreifen  müßte.  Für  diese  Annahme 
Pernkopfs  scheint  mir  in  gewissem  Sinne  die  Tatsache  zu  sprechen,  daß 
der  intra-  und  extraomentale  Teil  gelegentlich  parenchymatös  miteinander 
zusammenhängen,  was  bei  doppelseitiger  Anlage  nur  sekundär  möglich 
wäre.  Immerhin  bleibt  die  Frage  noch  offen,  ob  wir  es  mit  einer  typisch 
inversen  oder  überhaupt  von  vornherein  fehlerhaften  Milzanlage 
als  Basis  der  Entwicklungsstörungen  beim  partiellen  Situs  inversus  zu 
tun  haben. 

4.  Nebenmilzen. 

a)  Häufigkeit,  Zahl,  Größe  und  Form  der  Nebenmilzen. 

Die  häufigste  aller  Entwicklungsstörungen  der  Milz  ist  die  Ausbildung 
von  Nebenmilzen.  Unter  Nebenmilzen  sind  hier  ausschließlich  kleine 
Milzen  verstanden  bei  vorhandener  und  ungefähr  normal  groß  an- 
gelegter Hauptmilz.  Sie  sind  so  gewöhnlich,  daß  sie  meist  bei  den 
Sektionen  wenig  oder  garnicht  beachtet  werden  und  daß  systematische  Unter- 
suchungen über  ihre  Häufigkeit,  ihre  Lage  und  ihren  Bau  nicht  vorliegen. 
Nebenmilzen  waren  schon  von  alten  Anatomen  beobachtet  worden.  So 
erwähnt  Heusinger  (1820),  daß  Noves  schon  1681  bei  einem  Knaben  mit 
Nabelbruch  und  Fehlen  des  rechten  Hodens  2  Nebenmilzen  sah,  von  denen 
die  eine  ihr  Blut  in  die  ungewöhnlich  große  Vena  cava  inf.  ergossen  haben 
soll.  Auch  beim  Tier  sind  solche  Beobachtungen  schon  frühzeitig  gemacht 
worden.  Härder  beschrieb  1701  3  absonderliche  Nebenmilzen  beim  Schwein 
(zit.  nach  Finaly). 


Nebenrnilzen.    Häufigkeit,  Zahl,  Größe  und  Form  der  Nebenmilzen.  793 

Als  Häufigkeit  geben  Adami  und  Nicholls  an,  daß  bei  11  %  aller 
Sektionen  Nebenmilzen  gefunden  werden.  Jolly  fand  bei  80  Kindersek- 
tionen sogar  20mal  (25  %)  Nebenmilzen,  darunter  in  12  Fällen  eine  und  in 
8  Fällen  2  Nebenmilzen.  Boinet  fand  unter  2000  Sektionen  nur  20  (1  %) 
Nebenmilzen.  Diese  Zahl  ist  gewiß  zu  niedrig.  Man  kann  die  Häufigkeit 
der  Nebenmilzen  nicht  aus  Protokollen  errechnen,  da  sie  oft  übersehen 
oder  wenigstens  nicht  im  Protokoll  vermerkt  werden. 

Die  Zahl  und  Größe  ist  verschieden.  In  der  überwiegenden  Mehr- 
zahl der  Fälle  handelt  es  sich  nur  um  eine  Nebenmilz,  die  meist  nahe  dem 
Hilus  oder  im  Bereich  des  Ligamentum  gastrolienale  gelegen  ist  und  hanf- 
korn-  bis  erbsen-  oder  walnußgroß  sein  kann.  Geht  die  Nebenmilz  wesent- 
lich über  diese  Größe  hinaus,  so  ist  meist  dann  die  „Hauptmilz"  kleiner 
als  in  der  Norm,  und  wir  sprechen  dann  besser  von  Doppelmilz  oder, 
wenn  es  mehr  als  zwei  etwa  gleich  große  Milzen  sind,  von  multiplen 
Milzen.  Ei-  bis  apfelsinengroße  Nebenmilzen  wurden  in  einzelnen  Fällen 
beschrieben  (Baillie,  Bainbridge,  Temoin,  Alexander  und  Romanes, 
Geiger).  Schon  etwas  seltener  finden  sich  2  oder  gar  3  Nebenmilzen.  Die 
Fälle  mit  mehr  als  4  oder  5  Nebenmilzen  gehören  immerhin  schon  zu  den 
Seltenheiten.  Helly  sah  11  Nebenmilzen  bei  Doppelmilz.  Pagel  beob- 
achtete bei  einem  Anencephalus  zahlreiche,  kleine,  körnerförmige  Neben- 
milzen an  einer  Stelle,  wo  die  Hauptmilz  mit  dem  Magen  verwachsen  war 
Rokitansky  gab  an,  daß  bis  zu  20  und  mehr  Nebenmilzen  gefunden  werden 
können.  Hyrtl  sah  bis  zu  40  Nebenmilzen.  Zu  den  größten  Seltenheiten 
gehören  Vorkommnisse,  in  denen  noch  zahlreichere  Nebenmilzen  angetroffen 
wurden. 

So  beobachtete  Schilling  bei  einer  47jährigen  Frau  mit  Uteruskrebs 
42  Stecknadelkopf-  bis  kirschkerngroße  Nebenmilzen  im  Netz.  Ein  Netz- 
zipfel war  mit  der  Gallenblase  verbunden,  auch  darauf  fanden  sich  2  bohnen- 
große Nebenmilzen.  An  der  Serosa  der  Gallenblase  und  an  einer  Appendix 
epiploica  des  Colon  descendens  war  gleichfalls  je  ein  kleines  Milzknötchen 
gelegen.  Die  Hauptmilz  befand  sich  an  typischer  Stelle,  war  dreilappig 
und  mit  der  Umgebung  verwachsen.  Einige  hundert  über  das  ganze  Bauch- 
fell verstreute  Nebenmilzen  beobachtete  Winteler  bei  einem  22jährigen, 
an  Tuberkulose  verstorbenen  Soldaten.  Die  kleinsten  bis  haselnußgroßen 
flachen  Milzknoten  waren  im  Netz,  im  DouGLASschen  Raum,  in  der  Zwerch- 
fellserosa und  im  Peritoneum  der  vorderen  Bauchwand  verstreut.  Die 
Hauptmilz  war  an  typischer  Stelle,  etwa  doppelt  so  groß  wie  normal  und 
zeigte  eine  verdickte  Kapsel.  Dieser  Fall  zeigte  größte  Aehnlichkeit  mit 
der  Beobachtung  Albrechts,  nur  fehlte  dort  eine  Hauptmilz  vollkommen. 

In  diesem  Zusammenhang  ist  noch  eine  Reihe  von  Fällen  zu  erwähnen, 
bei  denen  sehr  zahlreiche  Milzen  und  milzartige  Bildungen  in 
sicherem  oder  fraglichem  Zusammenhang  mit  traumatischer 
Milzruptur  gefunden  wurden.  Es  handelt  sich  um  die  Beobachtungen 
von  Mafucci,  Tedeschi,  Beneke-Oltmanns,  Faltin  und  v.  Stuben- 
rauch. Die  Fälle  von  Tedeschi  und  Mafucci  sind  mir  nicht  im  Original 
zugänglich.  Schilling  gibt  an,  daß  im  Falle  Mafuccis  die  Hauptmilz 
durch  narbige  Schrumpfung  stark  verkleinert  und  am  Zwerchfell  mit  Ver- 
wachsungssträngen befestigt  war.  Im  Ligamentum  gastrolienale,  im  großen 
Netz  und  im  Mesokolon  fanden  sich  zahlreiche  Nebenmilzen.  Aehnlich  fand 
Tedeschi  bei  einem  15jährigen,  an  Zerebrospinalmeningitis  verstorbenen 
Mädchen  eine  atrophische,  narbige,  stielgedrehte  Wandermilz  im  linken 
Unterbauch.  Entlang  der  Milzgefäße  waren  etwa  50  Nebenmilzen  zu  sehen, 
ferner  2  im  Lig.  gastrocolicum.  Während  in  diesen  beiden  Fällen  nur  aus 
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den  Verwachsungen  und  Narben  auf  traumatische  Einwirkungen  geschlossen 
wurde,  ist  in  den  folgenden  Fällen  eine  Milzruptur  sichergestellt.  Die  Beob- 
achtung Benekes,  die  von  Oltmanns  ausführlich  veröffentlicht  wurde, 
betraf  einen  älteren  Mann,  der  nach  Milzzertrümmerung  durch  Nahschuß 
splenektomiert  werden  mußte.  Bei  der  5  Jahre  nach  der  Splenektomie 
ausgeführten  Sektion  fand  sich  eine  pfirsichgroße  und  eine  kirschgroße 
Milz  im  linken  Hypochondrium,  außerdem  sah  man  auf  allen  Darmschlingen 
zahlreiche  miliare  und  etwas  größere,  rötliche  Knötchen  ohne  Peritoneal- 
verwachsungen.  Histologisch  bestanden  die  2  größeren  Milzen  aus  typischem 
Milzgewebe  mit  Trabekeln,  während  die  kleineren  Knötchen  nur  den  Bau 
von  Milzpulpa  aufwiesen,  aber  keine  Trabekel  enthielten.  Faltin  fand  bei 
einem  16jährigen  Jungen,  der  6  Jahre  vorher  wegen  Milzruptur  durch 
Ueberfahren  splenektomiert  werden  mußte,  bei  einer  Relaparotomie  wegen 
chronischer  Appendizitis  am  Coecum,  Colon  ascendens  und  Sigmoid  linsen- 
bis  kirschkerngroße,  braunrote,  teils  breitbasig  aufsitzende,  teils  fast  ge- 
stielte, rundliche  oder  gekerbte,  serosabedeckte  Gebilde.  Auch  sonst  waren 
an  der  Serosa  der  Darmschlingen  vielfach  solche  Gebilde  palpabel;  eine 
weitere  Revision  der  Bauchhöhle  konnte  nicht  durchgeführt  werden.  Ein 
exstirpierter  Knoten  zeigte  Milzbau  mit  Andeutung  von  Trabekeln,  regellos 
verteilten  Follikeln,  die  zum  Teil  eine  Zentralarterie  besaßen  und  einer 
sehr  lose  bebauten  Milzpulpa.  Ganz  Aehnliches  beobachtete  v.  Stuben- 
rauch bei  einem  jungen  Soldaten.  Die  Splenektomie  wegen  traumatischer 
Milzdurchquetschung  konnte  erst  36  Stunden  nach  der  Verletzung  ausge- 
führt werden.  Ein  Jahr  später  zeigte  eine  Relaparotomie  wegen  Ileus  am 
Netz,  im  Mesocolon  transversum  und  auf  der  Dünndarmserosa  zahlreiche 
hanfkorn-  bis  erbsengroße  milzartige  Bildungen.  Mikroskopisch  erwies  sich 
ein  entferntes  Gebilde  dieser  Art  als  ein  „Splenoid"  mit  Kapsel  und  Hilus, 
mit  Andeutung  von  Trabekeln  und  Pulpakapillaren  mit  gefensterter  Wan- 
dung. Follikel  waren  nur  angedeutet,  aber  lymphatische  Hülsen  um  die 
Arterien  fehlten.  Eine  entsprechende  Beobachtung  machte  Guerrini,  der 
bei  einer  8jährigen  Hündin  10  Monate  nach  einem  heftigen  Trauma  ein 
Milzhämatom  und  zahlreiche  Nebenmilzen  vorfand.  Die  entsprechenden, 
im  Tierversuch  beobachteten  Befunde  sind  im  Abschnitt  über  Regeneration 
und  Transplantation  dargestellt  (S.  764). 

Die  Form  der  Nebenmilzen  ist  meist  rundlich,  gelegentlich  kugel- 
förmig oder  auch  bohnenförmig.  Manchmal  erscheinen  sie  flach  und  können 
kleine  Randkerben  aufweisen.  Die  flachen  sitzen  meist  breitbasig  auf  der 
Serosa  auf,  während  die  runden  oft  einen  längeren  Gefäßstiel  besitzen. 
Ein  Hilus  ist  nicht  immer  deutlich  ausgebildet. 

b)  Lage  und  Gefäßversorgung  der  Nebenmilzen. 

Die  Lage  der  Nebenmilzen  zeigt  sehr  große  Mannigfaltigkeit,  so  daß 
fast  an  allen  Stellen  des  Bauchraums  gelegentlich  Nebenmilzen  gesehen 
wurden.  Jedoch  ist  es  bei  der  überwiegenden  Mehrzahl  der  einzelnen  oder 
nur  in  geringer  Zahl  auftretenden  Nebenmilzen  nur  ein  recht  eng  begrenztes 
Gebiet  in  der  Nähe  der  Hauptmilz,  in  dem  sie  angetroffen  werden.  Haberer 
schlug  vor,  die  Nebenmilzen  in  2  Gruppen  einzuteilen:  1.  in  solche,  welche 
in  unmittelbarster  Nähe  der  Milzränder  liegen  und  mit  diesen  in  engster 
Beziehung  stehen;  2.  in  solche,  welche  im  Hilus  der  Milz  oder  an  anderen 
von  der  Milz  entfernten  Stellen  getroffen  werden.  Er  benannte  die  ersteren 
Lienes  succenturiati,  die  letzteren  Lienes  accessorii.  Es  können 
allerdings  auch  in  der  Nähe  der  Milzränder  Lienes  accessorii  angetroffen 
werden,  doch  zeigen  diese  keine  so  intimen  topographischen  Beziehungen 
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zur  Gestaltung  der  Milzränder,  wie  es  die  Lienes  succenturiati  immer  tun. 
Auf  den  genetischen  Unterschied  dieser  beiden  Gruppen  wird  im  Abschnitt 
über  die  Entstehung  der  Nebenmilzen  näher  einzugehen  sein.  Haberer 
bezeichnet  als  Stellen,  an  denen  Nebenmilzen  vorkommen: 

1.  den  Milzhilus, 

2.  den  Margo  crenatus  der  Milz, 

3.  den  Margo  obtusus  der  Milz, 

4.  die  Umgebung  der  V  et  S  et  lienalia, 

5.  das  Ligamentum  gastrolienale, 

6.  den  oberen  Teil  des  großen  Netzes, 

7.  das  Ligamentum  gastrocolicum, 

8.  die  untere  Fläche  des  Mesocolon  transversum, 

9.  das  Pankreas. 

Am  häufigsten  werden  einzelne  oder  in  geringer  Zahl  vorhandene 
Nebenmilzen  dicht  am  Milzhilus  oder  in  der  Umgebung  der  Vasa  lienalia 
angetroffen  (Fig.  11).  Dabei  ist  in  diesen  Fällen  die  Hauptmilz  meist  voll- 
kommen normal  gestaltet  und  keineswegs  immer 
stärker  gekerbt  und  gefurcht.  Im  Gegensatz 
dazu  ist  bei  den  dicht  den  Milzrändern  an-  oder 
eingelagerten  Nebenmilzen  (Lienes  succentu- 
riati) die  Hauptmilz  oft  besonders  tief  gekerbt, 
stark  gefurcht  oder  direkt  gelappt  (siehe  Fig.  24 
S.  813).  Weiterhin  trifft  man  noch  häufig  Neben- 
milzen im  Ligamentum  gastrolienale  oder  in 
etwas  größerer  Distanz  von  den  Milzrändern. 
Schon  seltener  findet  man  Nebenmilzen  im  Liga- 
mentum gastrocolicum  und  in  den  oberen  Ab- 
schnitten des  großen  Netzes.  Die  Beobachtung 
der  Nebenmilzen  an  der  Unterfläche  des  Meso- 
colon transversum  ist  im  Schrifttum  nur  durch 
die  Angabe  Hyrtls  zu  belegen,  der  schreibt: 
„Sehr  häufig  sitzt  eine  Nebenmilz  an  der  unteren 
Fläche  des  Mesocolon  transversum,  zwischen 
dessen  beiden  Lamellen."  Von  Pathologen  wird 
diese  Stelle  nicht  besonders  hervorgehoben;  ich 
selbst  habe  niemals  dort  eine  Nebenmilz  gesehen.  Sehr  häufig  dürfte 
diese  Lokalisation  nicht  sein,  falls  nicht  überhaupt  eine  Verwechslung  mit 
einer  Lymphdrüse  vorliegen  sollte.  Die  Angabe,  daß  diese  Nebenmilz 
„zwischen  beiden  Lamellen"  des  Mesokolons  gelegen  sei,  weist  vielleicht 
eher  auf  eine  Lymphdrüse  hin,  da  die  typisch  ausgebildeten  Nebenmilzen 
meist  auf  der  Serosa  liegen  und  nur  vom  Peritonealepithel  überzogen  sind. 
Die  Nebenmilzen  im  Pankreas  sind  schon  ziemlich,  selten.  Da  sie  zum  Teil 
auch  histologisch  gewisse  Besonderheiten  besitzen,  werden  sie  in  einem 
eigenen  Abschnitt  erörtert. 

Damit  sind  aber  noch  keineswegs  alle  Möglichkeiten  für  die  Lagerung 
von  Nebenmilzen  erschöpft,  wenn  auch  die  nun  noch  aufzuführenden  Stellen 
nur  äußerst  selten  Nebenmilzen  aufweisen.  Adami  und  Nicholls  geben 
als  Sitz  von  Nebenmilzen  auch  die  Darm  wand  an;  ich  konnte  allerdings 
keine  entsprechende  Beobachtung  im  Schrifttum  finden,  wenn  man  nicht 
die  multiple  Ausbildung  kleiner  Nebenmilzen  auch  auf  der  Serosa  der  Därme 
hierher  rechnen  will,  wie  sie  mit  und  ohne  Milztrauma  selten  gesehen  wurde. 
In  der  Sammlung  des  Göttinger  Pathol.  Institutes  findet  sich  ein  Präparat 
einer  walnußgroßen  Nebenmilz  im  DouGLASschen  Raum  eines  54jährigen 


Fig.  11.  Zwei  Nebenmilzen 
am   Müzhilus.    (S.  470/29, 
3%   Mon.  (J,    eigene  Be- 
obachtung.)   [Nat.  Gr.] 
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Mannes  (S.  6,  1881/82).  Die  Hauptmilz  war  durch  alte  Adhäsionen  fest 
verwachsen.  Neu  angefertigte  mikroskopische  Präparate  zeigen  starke 
Kapselverdickungen,  sowie  Ablagerungen  von  Kalk,  Eisen  und  bräunlichem 
Pigment  in  dieser  Nebenmilz. 

Aeußerst  selten  ist  die  Lagerung  von  Nebenmilzen  im  Bereich  des 
Nebenhodens  und  Samenstrangs.  Talmann  sah  bei  einem  22jährigen 
Mann  eine  2,5  cm  große,  runde  Nebenmilz  im  Nebenhoden  und  eine  0,4: 
0,5 :  0,8  cm  große  Nebenmilz  im  Samenstrang.  Die  Hodenhüllen  waren 
derb  und  das  Vas  deferens  atrophisch.  Histologisch  fand  sich  typisches, 
etwas  fibrös  verdichtetes  und  blutpigmentreiches  Milzgewebe.  Eine  zweite 
ähnliche  Beobachtung  machte  Finaly  bei  einem  Säugling  mit  einem  an- 
geborenen linksseitigen  Leistenbruch.  Der  Processus  vaginalis  peritonei 
war  offen,  hier  fand  sich  am  Nebenhoden  eine  vom  Peritoneum  überzogene 
histologisch  typische  Nebenmilz.  Oselladore  beschreibt  sogar  multiple 
kleine  Nebenmilzen  am  Hoden,  die  Gummiknoten  enthalten  haben  sollen 

(die  Arbeit  ist  mir  nur  in  einem  kurzen 
Referat  zugänglich). 

An  so  gut  wie  allen  Stellen  des  Bauch- 
fells einschließlich  der  Zwerchfellserosa  und 
der  Leberkapsel  sind  Nebenmilzen  bzw. 
multiple  Milzen  gesehen  worden  in  den 
Fällen  von  Albrecht,  Winteler  und 
Schilling,  in  denen  zahllose  Milzen  vor- 
handen waren.  Ebenso  ließ  sich  keine  ge- 
setzmäßige Lokalisation  feststellen  in  den 
sicher  oder  vermutlich  traumatischen  Fällen 
vonMAFUcci,  Tedeschi,  Beneke-Oltmanns, 
Faltin  und  v.  Stubenrauch. 

Ziemlich  selten  findet  man  auch  bei 
Situs  solitus  Nebenmilzen  innerhalb 
des  Netzbeutels  bzw.  verwachsen  mit 
beiden  Netzbeutelblättern.  So  fand  ich  bei 
einem  Neugeborenen  mit  Arhinenzephalie, 
schwerer  Herzmißbildung  und  Mangel  der 
linken  Lunge,  eigenartiger  Oesophago- 
trachealfistel,  sowie  großer  linksseitiger  Zwerchfellücke  die  Hauptmilz  in 
der  Pleurakuppe  (S.  256,  1930).  Medial  davon  eine  linsengroße  Nebenmilz 
mit  langem  Gefäßstiel,  sowie  2  pfefferkorngroße  Nebenmilzen  zwischen 
den  Blättern  des  etwas  kurzen  und  abweichend  gestalteten  Netzes,  das 
an  der  Hilusfläche  breiter  als  gewöhnlich  adhärent  war  (Fig.  12).  Der  An- 
schluß des  Netzes  an  das  Colon  war  hier  nicht  erfolgt.  Eine  ähnliche  Beob- 
achtung machte  Baillie  bei  einem  40jährigen  Mann  mit  Situs  inversus 
totalis.  Die  typisch  gebildete,  rechts  gelegene  Milz  stand  durch  Adhäsionen 
mit  3  hühnereigroßen  Nebenmilzen  in  Verbindung,  außerdem  fanden  sich 
noch  2  kleinere  Nebenmilzen,  die  „in  das  Netz  eingewickelt"  waren.  Die 
entsprechenden  Verhältnisse  wurden  bei  den  multiplen  Milzen,  bei  denen 
sie  öfter  gesehen  werden,  eingehend  erörtert. 

Die  Gefäßversorgung  der  Nebenmilzen  ist  verschieden.  Die  häufigen 
in  der  Nähe  der  Hauptmilz  gelegenen  Nebenmilzen  werden  meist  durch 
einen  kleinen  arteriellen  und  venösen  Ast  der  Vasa  lienalis  versorgt,  der 
manchmal  nach  Art  eines  Gefäßstiels  ausgebildet  sein  kann,  an  dem  die 
Milz  pendelt.  Bei  den  ganz  dicht  den  Milzrändern  eingelagerten  und  in 
der  Form  eingepaßten  Nebenmilzen  (Lienes  succenturiati),  die  gleichsam 


Fig.  12.  2  intraomentale  und 
1  extraomentale  Nebenmilz  bei 
einem  $  Neugeborenen  mit  Arhin- 
encephalie,  Mangel  der  lk.  Lunge 
und  großer  Zwerchfellücke,  die 
Milz  ist  in  der  Pleurakuppe  ge- 
legen. (S.  256/30,  eigene  Beobach- 
tung.) [Nat.  Gr.] 
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einen  Teil  der  Hauptmilz  darstellen,  sowie  bei  besonders  großen,  dicht 
neben  der  Hauptmilz  gelagerten  Nebenmilzen  können  auch  brückenförmige 
Gefäßverbindungen  zwischen  Haupt-  und  Nebenmilz  bestehen.  So  zeigte 
eine  große,  dicht  dem  hinteren  Rand  medial  angelagerte  Nebenmilz  bei  einem 
weiblichen  Hemicranius  (S.  502,  1929)  außer  der  direkten  Gefäßversorgung 
aus  den  Vasa  lienalia  auch  brückenförmige  Gefäßverbindungen  mit  der 
Hauptmilz  (Fig.  13). 

Da  der  Gefäßstiel  gelegentlich  sehr  lang  ist,  können  besonders  bei  großen 
Nebenmilzen  klinische  Erscheinungen  durch  Stieldrehung  oder 
Darmkompression  hervorgerufen  werden,  die  rasches  chirurgisches  Ein- 
greifen erfordern.  So  beobachtete  Bainbridge 
(1846)  bei  einem  56jährigen  Mann,  der  im 
Anschluß  an  einen  Sturz  vom  Pferd  einen 
Ileus  bekam,  eine  eigroße  Nebenmilz,  die  an 
einem  Netzstrang  hing,  im  kleinen  Becken 
lag  und  das  Rektum  komprimierte.  Temoin 
fand  bei  einer  35jährigen  Frau  mit  ileus- 
artigen  Symptomen  einen  Tumor  oberhalb 
des  Nabels,  der  sich  als  eine  klein-orangen- 
große, gestielt  dem  Netz  aufsitzende  Neben- 
milz erwies.  Alexander  und  Romanes  be- 
obachteten eine  klein-apfelsinengroße  Neben- 
milz am  untersten  Teil  des  großen  Netzes  mit 
Stieldrehung  und  periodischen  Schmerzanfäl- 
len bei  einem  25jährigen  Mann.  Alexander 
sah  noch  einen  weiteren  Fall  dieser  Art  bei 
einer  35jährigen  Frau,  die  besonders  zur  Zeit 
der  Menstruation  die  Schmerzen  in  der  Nabelgegend  verspürte.  Auch  in 
diesem  Fall  handelte  es  sich  vermutlich  um  zeitweise  Stieldrehung.  Schließ- 
lich beobachtete  Geiger  eine  18jährige  Patientin,  die  mit  akuten  abdominalen 
Symptomen  unter  dem  Verdacht  einer  Appendizitis  zur  Operation  kam. 
Es  fand  sich  eine  6:4:3  cm  lange,  stielgedrehte,  hämorrhagisch  infarzierte 
Nebenmilz,  die  im  kleinen  Becken  gelegen  und  strangförmig  mit  einer 
Jejunumschlinge  verbunden  war.  In  fast  allen  histologisch  untersuchten 
Fällen  fand  sich  fibröse  Verdichtung,  sowie  frische  und  alte  Blutungen 
(Temoin,  Alexander  und  Romanes,  Geiger);  Temoin  sah  außerdem 
Verkalkungen  in  der  Nebenmilz. 

c)  Nebenmilzen  im  Pankreas. 

Viel  seltener  als  sonst  in  der  Umgebung  des  Milzhilus  oder  im  Bereich 
des  Netzes  fanden  sich  Nebenmilzen  im  Gebiet  des  Pankreasschwanzes. 
Klob  und  Hironaka  haben  in  mir  nicht  zugänglichen  Arbeiten  sich  mit 
Nebenmilzen  im  Pankreas  beschäftigt.  Da  diese  Nebenmilzen  meist  —  bisher 
offenbar  nicht  bekannte  —  histologische  Besonderheiten  aufweisen,  sollen 
sie  in  einem  eigenen  Abschnitt  besprochen  werden.  Meist  handelt  es  sich 
um  eine  einzelne  Nebenmilz,  die  nur  in  loser  Verbindung  mit  dem  Pankreas- 
schwanz  steht,  aber  vom  eigentlichen  Drüsenparenchym  noch  durch  lockeres 
Bindegewebe  und  Fettgewebe  getrennt  ist.  Seltener  liegen  diese  Milzen 
als  rundliche  bis  kirschgroße  Gebilde  weitgehend  vom  Drüsengewebe  des 
Pankreas  umschlossen  oder  auch  ganz  ins  Drüsengewebe  eingelagert,  so 
daß  man  sie  erst  auf  dem  Schnitt  als  rundliche  dunkelrote,  makroskopisch 
völlig  scharf  begrenzte  Herde  entdeckt.  Ich  selbst  habe  3  Fälle  dieser  Art  ge- 
sehen. In  dem  einen  Fall  (6  Wochen      S.  142,  1933)  fand  sich  ein  unregel- 


Fig.  13.  Große  Nebenmilz  mit 
brückenförmigen  Gefäßverbin- 
dungen  mit  der  Hauptmilz. 
(S.  502/29,  $  Hemicranius, 
eigene  Beobachtung.)  [Nat.  Gr.] 
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Fig.  14.  Nebenmilz  im  Pan- 
kreas mit  starker  Gewebs- 
durchmischung.  (S.  142/33, 
6  Wochen  c?,  eigene  Beobach- 
tung.)  [Nat.  Gr.] 


mäßig  begrenzter,  etwa  kirschgroßer  Milzgewebsherd,  der  schon  makroskopisch 
eine  ungewöhnliche  buchtige  Begrenzung  und  inselartige  Durchmischung 
mit  dem  dicht  angelagerten  Drüsenparenchym  des  Pankreas  erkennen  ließ 
(Fig.  14).   Sehr  selten  ist  offenbar  die  Einlagerung  mehrerer  Nebenmilzen 

in  das  Pankreas.    In   einem  Präparat  der 
Göttinger  Sammlung  finden  sich  2  erbsen- 
U|      große,    gut    abgegrenzte    Nebenmilzen  im 
m         /     flMflt      Pankreasgewebe  eingebettet  (Fig.  15). 
P    '  ^1       ^^ri  Mikroskopisch   zeigen   die  Nebenmilzen 

S|  vi     im  Pankreas  Abweichungen  von  den  übrigen 

Nebenmilzen,  die  bisher  offenbar  nicht  be- 
achtet wurden.  Zunächst  lassen  sie  immer 
einen  Hilus  vermissen,  den  die  freigelegenen 
Nebenmilzen  sonst  oft  aufweisen.  Infolge- 
dessen findet  sich  ein  Gefäßsystem,  das 
nicht  wie  bei  den  meisten  freiliegenden  Neben- 
milzen und  der  Hauptmilz  von  einem  Arterien- 
ast beginnt  und  sich  wieder  in  einer  Vene 
sammelt,  die  beide  am  Hilus  ein-  und  aus- 
treten, sondern  die  Gefäßversorgung  erfolgt  von  den  verschiedenen  be- 
nachbarten Gefäßzweigen  des  Pankreas.  Man  sieht  ganz  regelmäßig,  daß 
die  elastikareiche  Kapsel  der  Nebenmilz  an  vielen  Stellen  durchbrochen 
ist,  um  den  Eintritt  von  Arterien  oder  an  anderen  Stellen  den  Austritt 

von  Venen  zu  ermöglichen.  Diese  Arterien  ver- 
zweigen sich  ziemlich  rasch  und  umgeben  sich 
mit  lymphatischen  Hülsen,  die  dann  stellenweise 
zu  Milzfollikeln  anschwellen.  Die  Gefäße  zeigen 
also  ein  ganz  analoges  Verhalten,  wie  ich  das 
bei  eingeheilten  freien  Milztransplantaten  im  Tier- 
versuch beschrieben  habe  (Einzelheiten  siehe  bei 
Transplantation  und  Regeneration,  S.  767). 

Eine  weitere  Besonderheit  ist  —  wenigstens 
in  den  3  von  mir  untersuchten  Fällen  —  darin 
gegeben,  daß  immer  eine,  wenn  auch  in  2  Fällen 
nur  bei  Durchmusterung  von  zahlreichen  Schnitten 
auffindbare,  Durchmischung  des  Pankreas-  und 
Milzgewebes  besteht.  Das  Pankreasgewebe  zeigt 
in  unmittelbarer  Umgebung  der  Nebenmilz  meist 
eine  bindegewebige  Sklerosierung  einzelner  Läpp- 
chenbezirke. Oft  sind  an  mehreren  Stellen  der 
recht  gut  ausgebildeten  Kapsel  der  Nebenmilz 
Bindegewebsfelder  angelagert,  die  größere  Zweige 
des  Pankreasganges  sowie  von  Arterien  und 
Venen  enthalten.  Dabei  zeigt  sich  als  ge- 
ringstgradige  Gewebsvermischung  eine  an  ver- 
schiedenen Stellen  in  Begleitung  der  ein- 
tretenden Arterien  erfolgende  Einsprossung 
kleiner  Pankreasgänge  in  die  Nebenmilzkapsel. 
Bei  Durchmusterung  von  Serienschnitten  läßt  sich  auch  in  diesem  Fall 
nachweisen,  daß  an  der  einen  oder  anderen  Stelle  ein  solcher  kleiner  Gang 
eine  Strecke  weit  innerhalb  eines  von  der  Milzkapsel  entspringenden  Binde- 
gewebsbalkens  zu  verfolgen  ist.  In  der  Umgebung  solcher  Einsprossungen 
finden  sich  gelegentlich  Teile  unterentwickelter  bindegewebsreicher  Pankreas- 


Fig.  15.  2  scharf  begrenzte 
Nebenmilzen  im  Pankreas. 

Sammlungspräparat  des 
Göttinger  Pathol.  Instituts. 
[Nat.  Gr.] 
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läppchen,  deren  Drüsenzellen  niedrig  sind  und  anscheinend  nicht  sezernieren. 
Solche  Läppchen  können  auch  vom  übrigen  Pankreasgewebe  abgesprengt 
und  eng  bindegewebig  an  die  Xebenmilzkapsel  fixiert  sein.  Bei  den  stärkeren 
Vermischungen,  die  sich  in  der  Regel  im  Anschluß  an  größere  Arterien- 
äste finden,  sieht  man  umschriebene  Bezirke  dicht  neben  der  Nebenmilz- 
kapsel,  teils  innerhalb,  teils  außerhalb  derselben,  in  denen  Drüsenkämmer- 
chen  und  Gangsprossen  des  Pankreas  in  einem  der  Milzpulpa  weitgehend 
gleichenden,  lymphozytenhaltigen  Gewebe  gelegen  sind.  Grobe  Durch- 
mischungen habe  ich  nur  in  dem  einen  Fall  beobachtet,  in  dem  auch  schon 
makroskopisch  die  unklare  Begrenzung  des  Xebenmilzgewebes  aufgefallen 
war.  Hier  war  eine  Xebenmilzkapsel  nur  stellenweise  in  Form  einer  dünnen 
Bindegewebslage  ausgebildet,  während  an  den  meisten  Stellen  eine  Durch- 


Fig.  16.    Exokrine  Pankreasdrüsen  und  Pankreasgänge  innerhalb  einer  Xebenmilz  im 
Pankreas.  (S.  142/33,  6  Wochen  <J,  eigene  Beobachtung.) 

flechtung  von  Pankreasgewebe  und  Milzgewebe  in  den  Randpartien  der 
Xebenmilz  zu  sehen  war.  An  mehreren  Stellen  reichte  das  Pankreasgewebe 
auch  weit  in  die  Xebenmilz  hinein.  Zumeist  waren  die  in  der  Xahe  größerer 
Arterienzweige  gelegenen,  mehrere  Pankreasläppchen  umfassenden  Ge- 
biete von  einer  Bindegewebshülle  umgeben,  die  aber  meist  an  mehreren 
Stellen  von  den  in  die  Milzpulpa  direkt  vorgeschobenen  Gangsprossen 
durchbrochen  war.  Es  waren  in  diesem  Fall  sowohl  Pankreasgänge  als 
auch  typisches  exokrines  Drüsenparenchym  innerhalb  der  Xebenmilz  zu 
sehen  (Fig.  16).  wobei  vielfach  eine  bindegewebige  Trennung  von  Milz- 
pulpa und  Pankreasgewebe  fehlte.  An  einer  Stelle  fand  sich  sogar  eine 
isoliert  weit  in  die  Milzpulpa  vorgeschobene,  typisch  ausdifferenzierte 
LAXGERHAXSsche  Insel  (Fig.  17).  An  einer  Stelle  ist  auch  —  der  offenbar 
seltenere  umgekehrte  Vorgang  zu  sehen,  daß  ein  Bezirk  der  Milzpulpa  insel- 
artig in  einem  Gebiet  von  Pankreasläppchen  außerhall)  der  Xebenmilz 
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eingelagert  ist.  Auf  Serienschnitten  läßt  sich  eine  kontinuierliche  Ver- 
bindung dieses  Gewebsherdes  bis  an  den  Durchtritt  eines  größeren  Arterien- 
astes durch  die  Nebenmilzkapsel  verfolgen.  In  der  Umgebung  solcher 
geweblicher  Vermischungen  sind  mehrfach  Ansammlungen  blutpigment- 
haltiger  Zellen  als  Reste  kleiner  Blutungen  nachweisbar.  Auf  innige  Be- 
ziehungen zwischen  Nebenmilzen  und  Pankreas  hat  auch  Haberer  hin- 
gewiesen, der  einmal  zwischen  Nebenmilz  und  Arterie  außerhalb  des  Pankreas 
LANGERHANSsche  Inseln  beobachtete. 

Die  hier  geschilderten  Befunde  zeigen  weitgehende  Übereinstimmung 
mit  den  offenbar  sehr  seltenen  Versprengungen  von  Pankreasgewebe  in  die 
Hauptmilz,  wie  sie  von  Weidmann,  Picou  und  Ramond  sowie  Lubarsch 


Fig.  17.    Isolierte  LANGERHANSsche  Insel  und  Pankreasgänge  in  einer  Nebenmilz  im 
Pankreas.  (S.  142/33,  6  Wochen  <J,  eigene  Beobachtung.) 

beim  Menschen,  von  Kuntschick  und  Salzer  bei  einem  Kätzchen  und 
von  Laguesse  bei  Schlangen  beschrieben  wurden.  Es  gibt  offenbar  ein 
Gebiet,  in  dem  gelegentlich  die  bei  Embryonen  von  15 — 16  mm  Länge 
nach  Fischel  aus  mehreren  getrennten  Höckern  bestehende  Milzanlage 
mit  den  Aussprossungen  des  Pankreas  in  räumlichen  Konflikt  kommen  kann, 
wobei  offenbar  häufiger  einer  der  zunächst  recht  getrennt  angelegten  Milz- 
höckerchen  den  Zusammenhang  mit  den  übrigen  Teilen  der  Milzanlage 
verliert  und  so  zu  einer  im  Pankreas  eingeschlossenen  Nebenmilz  wird 
(vgl.  Abb.  23,  S.  805),  während  nur  viel  seltener  Pankreasteile  den  Zu- 
sammenhang mit  der  baumförmig  verzweigten  Drüsenaussprossung  ver- 
lieren und  später  als  Drüsensprengungen  in  der  richtig  gelegenen  Milz  er- 
scheinen. Der  frühe  Zeitpunkt  dieser  Verlagerungen  erklärt  zwanglos  die 
andersartige  Gefäß  Versorgung  und  die  teilweise  Gewebsdurchmischung,  da 
sich  das  Fremdgewebe  der  versprengten  Milzanlage  dem  Bauplan  der 
Bauchspeicheldrüse  einfügen  muß.  Es  handelt  sich  hierbei  um  eine  Choristie 


Nebenmilzen  bei  Tieren. 


801 


im  Sinne  Eugen  Albrechts.  Vermutlich  ist  die  Durchmischung  beim 
Embryo  größer  als  später,  da  möglicherweise  —  wie  Picou  und  Ramond 
gesehen  haben  —  ein  Teil  der  vorgeschobenen  Pankreasepithelien  zu- 
grunde geht. 

d)  Nebenmilzen  bei  Tieren. 

Auch  bei  Tieren  sind  Nebenmilzen  keineswegs  selten.  Nach  Henschen 
werden  sie  vor  allem  bei  den  großen  Haustieren  gefunden  und  liegen  meist 
im  Ligamentum  gastrolienale,  seltener  an  anderen  Stellen  des  Peritoneums 
oder  im  Pankreas.  Beim  Rind  kommen  multiple  Nebenmilzen  vor,  beim 
Pferd  sind  hanfkorn-  bis  faustgroße  Nebenmilzen  bekannt.  Nach  Henschen 
sind  bei  Tieren  bis 
über  100  Nebenmil- 
zen gesehen  worden. 
Henschen  beobach- 
tete eine  erbsengroße 
Nebenmilz  bei  einer 
Katze,  was  nicht 
zu  selten  sein  soll. 
Seltener  werden  bei 
Hunden  Nebenmil- 
zen beobachtet  (Hen- 
schen). Petit  hat 
eine  Nebenmilz  am 

Mesokolon  eines 
Hundes  beschrie- 
ben, die  am  Eingang 
ins    kleine  Becken 
gelegen  war.  Meijer 
sah  überzählige  Mil- 
zen bei  Katzen  und 
Hunden.  Lappe  und 
Warner  beobach- 
teten Nebenmilzen 
beim  Schwein.  Ich 
selbst  habe  bei  einem 
neugeborenen  herma-     Fig  18  Nebenmilz  an  der  Vorderfläche  des  Netzes  mit  Gefäß- 
phroditischen  Ferkel     Versorgung  aus  der  Lienalis  bei  Macacus  rhesus  (eigene  Be- 
eine hirsekorn-  und  obachtung).  [Nat.  Gr.] 
eine  pfefferkorngroße 

Nebenmilz  an  der  Vorderfläche  des  Netzbeutels  beobachtet,  die  durch 
Gefäßzweige  mit  dem  Milzhilus  verbunden  waren.  Petit  fand  drei 
Nebenmilzen  beim  Kalb.  Chalmers  beschrieb  eine  Nebenmilz  bei  einem 
Fohlen  und  Lindtrop  bei  einem  erwachsenen  Pferd.  Haberer  fand 
häufig  bei  Igel  und  Maulwurf  Nebenmilzen  am  Milzhilus,  sowie  im 
Ligamentum  gastrolienale  und  gastrocolicum.  Ferner  sah  Haberer  häufig 
bei  jungen  Katzen  und  Kaninchen  Nebenmilzen  entlang  der  Vasa 
lienalia.  Beim  Delphin  sind  nach  Sobottas  Angabe  regelmäßig  2  bis 
6  Nebenmilzen  vorhanden.  Bei  einem  Macacus  rhesus  fand  ich  3  cm 
von  der  normal  gebildeten  Hauptmilz  entfernt  eine  pfefferkorngroße  Neben- 
milz an  der  Vorderfläche  des  fettreichen  Netzes,  die  ihre  Gefäßversorgung 
vom  Milzhilus  erhielt  (Fig.  18).  Sehr  selten  sind  Nebenmilzen  offenbar 
bei  Nagetieren.   Henschen  sah  unter  1100  Sektionen  wilder  Ratten 
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nur  einmal  eine  Nebenmilz  und  hält  sie  auch  beim  Kaninchen  für  äußerst 
selten.  Latjda  und  Rezek  bestätigen  diese  Feststellung.  Ich  selbst  konnte 

unter  einigen  Hundert  Sek- 
tionen von  weißen  und  bunten 
Laboratoriumsratten  niemals 
Nebenmilzen  beobachten.  Bei 
60  sezierten  Wildfüchsen  habe 
ich  nur  einmal  eine  Neben- 
milz gesehen. 


Fig.  19.   Kleiner  Fettgewebsherd  zwischen  den  La- 
mellen der  Kapsel  einer  Nebenmilz.    (E.  2820/32, 
52jähr.      eigene  Beobachtung.) 


e)  Histologie  der  Neben- 
milzen. 

Der  Bau  der  Nebenmilzen 
ist  im  wesentlichen  der  gleiche 
wie  der  der  Hauptmilz.  In 
der  Regel  beteiligt  sich  die 
Nebenmilz  an  allen  Verände- 
rungen der  Hauptmilz.  So 
kann  man  oft  einen  übereinstimmenden  Grad  der  Speicherung  von  Blut- 
pigment in  Haupt-  und  Nebenmilz  beobachten.   Bei  hämatogener  Miliar- 
tuberkulose   fand  ich 
artete  aucn  eme  Nebenmilz  mit 

vereinzelten  Tuberkeln 
durchsetzt.  Ebenso  wird 
die  Nebenmilz  bei  sep- 
tischer Schwellung  des 
Hauptorgans  gleichfalls 
aufgelockert    und  ver- 
größert. In  gleicherweise 
H      ist  regelmäßig  eine  Mit- 
beteiligung     bei  den 
leukämischen  Milzschwel- 
X      hingen    zu  beobachten. 
1 1     Schlopsnies    fand  bei 
**      einem  systematisierten 
gl      angioplastischen  Sarkom, 
m      das  in  Milz,  Leber  und 
Knochenmark  ausgebrei- 
tet war,  auch  eine  kirsch- 
große    Nebenmilz  am 
Hilus  ebenso  geschwulst- 
mäßig verändert  wie  die 
Hauptmilz. 

Bei  eingehender  Un- 
tersuchung von  Neben- 
milzen ergeben  sich  im- 
merhin einige  Abweichun- 
gen und  Besonderheiten 
gegenüber  dem  Bau  der 
Hauptmilz,  die  bisher  anscheinend  nicht  beachtet  wurden.  Die  Nebenmilzen 
besitzen  eine  fibröse  Kapsel,  die  reich  an  elastischen  Fasern  ist.  In  einem 
Fall  fand  ich  zwischen  den  Lamellen  der  Nebenmilzkapsel  ein  kleines  Nest 


Fig.  20.  Nebenmilz  mit  Gefäßversorgung  vom  Hilus  aus. 
(S.  264/32,  2jähr.  <J,  eigene  Beobachtung.)  [Lupenvergr.] 
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von  Fettgewebszellen  (Fig.  19).  Hinsichtlich  der  Gel'äßverteilung  gibt 
es  zwei  Typen.  Die  einen  haben  einen  Hilus,  an  dem  ein  größeres  Arterien- 
ästchen  eintritt  und  eine  Vene  austritt  (Fig.  20).  In  diesen  Nebenmilzen 
verzweigen  sich  die  Gefäße  wie  in  der  Hauptmilz.  Es  sind  das  jene  Neben- 
milzen, die  nur  mit  schmaler  Fläche  oder  gestielt  aufsitzen  und  sonst  frei 
sind  und  nur  einen  Ueberzug  von  Peritonealepithel  auf  ihrer  Kapsel  er- 
kennen lassen.  Anders  ist  die  Gefäßversorgung  bei  Nebenmilzen,  die  breit 
aufsitzen  oder  fast  eingebettet  sind  in  Gekrösefettgewebe.  Hier  zeigt  die 
Kapsel  nur  an  den  wenigen  freien  Stellen  Peritonealepithel.  Sie  wird  an 
vielen  Stellen  von  kleinsten  arteriellen  und  venösen  Gefäßzweigen,  die 
mit  den  Blutgefäßen  der  Umgebung  in  Verbindung  stehen  (Fig.  21),  durch- 
brochen. Es  be- 
steht in  diesem 
Fall  keine  Gefäß- 
versorgung des 
kleinen  Organs 
von  einem  Punkt 
aus,  sondern  von 
vielen  Punkten 
der  Peripherie  aus, 
so  daß  kleine, 
miteinander  kom- 
munizierende Ge- 
fäßprovinzen ent- 
stehen. Ganz  ent- 
sprechende Ge- 
fäßverhältnisse 
konnte  ich  an  frei 
intraperitoneal 
transplantierten 
Milzteilen  beob- 
achten (Einzelhei- 
ten im  Abschnitt 
über  Regeneration 
und  Transplanta- 
tion S.  767).  An 
Stellen,  wo  stär- 
kere Gefäßchen 
die  Kapsel  durch- 
setzen, kann  man 

Ansammlungen  von  Zellen,  wie  sie  in  der  Milzpulpa  vorkommen,  auch  in 
dem  angrenzenden  Gekrösefettgewebe  antreffen  (Fig.  22).  Auch  diesen 
Befund  konnte  ich  an  transplantierten  Milzteilen  beobachten. 

In  den  größeren  Nebenmilzen  —  etwa  von  Linsengröße  aufwärts  — 
finden  sich  Follikel  und  Trabekel  etwa  so  verteilt  wie  in  der  Hauptmilz. 
Etwas  anders  liegen  die  Verhältnisse  in  den  sehr  kleinen  Nebenmilzen. 
Hier  fehlen  Trabekel  gelegentlich  vollkommen  und  auch  Follikel  mit 
Follikelarterien  sind  nicht  immer  zu  sehen.  Das  Gewebe  besteht  aus  Milz- 
pulpa, die  meist  blutreich  ist.  Mit  Lymphdrüsenstruktur  besteht  keine 
Aehnlichkeit.  Haberer  gibt  an,  daß  man  gelegentlich  erst  mikroskopisch 
Lymphdrüsen  von  Nebenmilzen  unterscheiden  könne.  Außerdem  hält 
Haberer  einen  Teil  der  Nebenmilzen  für  Uebergangsgebilde  zwischen 
Milz  und  Lymphdrüse,  da  sie  manchmal  keine  MALPiGHischen  Körperchen 


Fig.  21.   Nebenmilz  mit  multizentrischer  Gefäßversorgung  ohne 
Hilusbildung.    A  Arterienäste    die   Milzkapsel  durchsetzend. 
(E.  2820/32,  52jähr.       eigene  Beobachtung.)  [Lupenvergr.] 
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enthalten.  Ich  glaube  nicht,  daß  die  Abweichungen  vom  Bau  der  Milz 
erheblich  genug  sind,  um  „Uebergangsgebilde"  zwischen  Milz  und  Lymph- 
knoten anzunehmen.  Man  kann  auch  nicht  sicher  sagen,  daß  solche  ein- 
facher gebaute  Nebenmilzen  unterentwickelt  sind,  sondern  die  Tatsache, 
daß  es  gerade  die  kleinsten  Nebenmilzen  sind,  die  diesen  reinen  Pulpabau 
zeigen,  läßt  daran  denken,  daß  in  dieser  Größenordnung  auch  in  der  Haupt- 
milz nicht  alle  Struktureinzelheiten  zusammen  zu  sehen  sind.  Bei  dieser 
Annahme  wären  diese  kleinen  Nebenmilzen  sozusagen  zu  klein,  um  Follikel, 
Trabekel  und  Pulpa  zu  beherbergen.  Gelegentlich  kann  man  schon  früh- 
zeitig rückschrittliche,  auf  die  Nebenmilz  beschränkte  Veränderungen 
finden.  So  sah  ich  bei  einem  2  Monate  alten  Kind  mit  durchaus  normaler 

Hauptmilz  eine  sehr 
starke  Fibrose  einer 
linsengroßen  Ne- 
benmilz, in  der  keine 
Follikel  zu  sehen 
waren. 

f)  Genese  der 
Nebenmilzen. 

Die  Entstehung 
der  Nebenmilzen 
läßt  sich  nicht  ein- 
heitlich erklären, 
sondern  es  sind 
zweifellos  verschie- 
dene Prozesse,  die 
zur  Nebenmilzbil- 
dung  führen  kön- 
nen, wobei  —  wie 
auch  sonst  in  der 
Mißbildungslehre  — 
nur  die  formale, 
nicht  die  kausale 
Genese  verständlich 
wird.  Es  gilt,  die 
verschiedenen  Mög- 
lichkeiten zu  er- 
örtern. 

Häufig  werden  die  Nebenmilzen  als  Hemmungsbildungen  auf- 
gefaßt, wie  dies  von  Krause  schon  1880  angenommen  wurde.  Da  die  Milz- 
anlage normal  aus  mehreren  (meist  3  [Fischel])  Höckern  besteht,  so  kann 
man  sich  die  Entstehung  von  Nebenmilzen  durch  fehlende  Vereinigung 
der  Einzelanlagen  vorstellen.  Diese  Genese  ist  nur  möglich  für  Nebenmilzen, 
die  in  unmittelbarer  Nähe  der  Hauptmilz  gelegen  sind.  In  erster  Linie  werden 
große,  dicht  neben  der  Hauptmilz  gelegene  Nebenmilzen  so  erklärt  werden 
können,  da  ja  ein  Höcker  der  ursprünglichen  Milzanlage  ungefähr  einem 
Drittel  des  ganzen  Organs  entspricht.  Fischel  bildet  einen  Befund  dieser 
Art  bei  Besprechung  der  Pankreasentwicklung  ab  (Fig.  23).  Vor  allem 
trifft  diese  Entstehungsart  für  Doppelmilzen  und  nicht  sehr  zahlreiche 
multiple  Milzen  zu.  Die  häufigsten,  kleinen,  dicht  am  Hilus  gelegenen 
Nebenmilzen  kann  man  nicht  als  reine  Hemmungsbildungen  erklären, 


Fig.  22.  Pulpagewebe  außerhalb  der  Milzkapsel  einer  Neben- 
milz neben  Durchtritt  größerer  Vene.  (E.  2034/32,  31jähr. 
eigene  Beobachtung.) 
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außer  wenn  man  annehmen  will,  daß  ein  Höcker  der  primären  Milzanlage 
nicht  nur  isoliert  bleibt,  sondern  auch  im  Wachstum  stark  zurückbleibt, 
so  daß  schließlich  nur  ein,  mit  der  Masse  des  Hauptorgans  verglichen,  un- 
bedeutendes Nebenorgan  hervorgeht.  Naheliegender  erscheint  die  Annahme, 
daß  in  solchen  Fällen  sich  ein  Teil  der  Milzanlage  abspaltet,  der  nicht  einem 
ganzen  Höcker  der  Anlage  entspricht  oder  daß  von  vornherein  mehr  und 
sehr  ungleich  große  Höcker  gebildet  wurden.  Auf  jeden  Fall  liegt  keine 
reine  Hemmungsmißbildung  vor,  sondern  es  muß  noch  eine  Störung  oder 
eine  ursprüngliche  abweichende  Bildung  der  Milzanlage  hinzukommen. 
Diese  Lienes  accessorii  Haberers  werden  auch  an  nicht  stärker  ge- 
kerbten Milzen  gesehen. 

Eine  andere  Entstellungsart  zeigen  die  Lienes  succenturiati,  die 
nur  eng  angeschmiegt  und  eingepaßt  in  die  Formung  der  Milzränder  ange- 
troffen werden.  Haberer 
nimmt  mit  Recht  an, 
daß  es  sich  hier  um 
Loslösung  einzelner  Teile 
der  Milzanlage  handelt  in- 
folge   von  ungewöhnlich 


D  -- 
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Fig.  23.    Anlage  einer  Nebenmilz  in  der  Nähe  des  Pankreasschwanzes  bei  einem  3  cm 
langen  menschlichen  Embryo  nach  Fischel.    D  Duodenum,    P  Pankreas,    Bo  Bursa 
omentalis,  Nim  Nebenmilz,  M  Milz,  Mg  Magen.  (40fache  Vergrößerung.) 

starker  Kerbenbildung,  Furchung  und  gelegentlich  Lappung  der  Haupt- 
milz. Meckel,  Aeby,  Henle  und  Rauber  glaubten,  daß  die  Nebenmilzen 
überhaupt  immer  aus -tieferen  Kerbungen  und  Lappungen  der  Milz  hervor- 
gingen, was  schon  von  Luschka  und  Gegenbauer  abgelehnt  wurde.  Tat- 
sächlich sind  diese  sekundär  „abgekerbelten"  Nebenmilzen  viel  seltener 
als  die  oben  erwähnten. 

Die  im  weiteren  Umkreis  der  Milz,  aber  immerhin  im  Bereich 
des  dorsalen  Mesogastriums,  welches  das  Ligamentum  gastrolienale 
und  gastrocolicum,  sowie  das  große  Netz  liefert,  gelegenen  Nebenmilzen 
können  am  wahrscheinlichsten  als  Auswirkung  multipler  Milzanlagen  auf 
der  ursprünglich  linken  Seite  des  dorsalen  Mesogastriums  aufgefaßt  werden, 
wie  dies  Toldt  dargelegt  hat.  Es  würde  sich  hier  also  um  TJeberschuß- 
bildungen  handeln.  Luschka  und  Gegenbauer  hielten  alle  Nebenmilzen 
für  Exzeßbildungen. 
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Die  an  anderen  Stellen  der  dorsalen  Gekröse  und  ihrer  Abkömm- 
linge gelegenen  Nebenmilzen  lassen  sich  möglicherweise  auf  atavistische 
Rückschläge  zurückführen  (Schilling),  da  im  Laufe  der  Phylogenese 
alle  Teile  des  dorsalen  Gekröses  milzbildende  Fähigkeiten  besitzen,  die 
aber  bei  den  verschiedenen  Tierformen  meist  auf  ein  engeres  Gebiet  be- 
schränkt sind. 

Die  Einlagerung  von  Nebenmilzen  ins  Pankreas  ist  leicht  verständ- 
lich, da  bei  der  innigen  topographischen  Beziehung  zwischen  den  Anlagen 
der  beiden  Organe  ein  Teil  der  Milzanlage  in  das  Pankreas,  besonders  den 
Schwanzteil,  geraten  und  so  die  Verbindung  mit  der  übrigen  Milzanlage 
verlieren  kann. 

Aehnlich  zu  erklären  sind  die  seltenen  Vorkommnisse  von  Nebenmilzen 
im  Bereich  des  Nebenhodens  und  des  Samenstranges  (Talmann, 
Finaly,  Oselladore).  Hier  kommt  es  in  frühembryonaler  Zeit  zur  unge- 
wöhnlichen Verbindung  zwischen  einem  Teil  der  Milzanlage  und  der  be- 
nachbarten Urniere,  wobei  der  losgelöste  Milzteil  den  Descensus  testis 
mitmacht  und  schließlich  im  Bereich  der  Urnierenabkömmlinge  des  Ge- 
schlechtsapparates gefunden  wird.  Verständlicher  wird  diese  seltene  Lage- 
rung von  Nebenmilzen  durch  jene  Fälle,  in  denen  dauernd  eine  strang- 
förmige  Verbindung  zwischen  Nebenhoden  und  Milz  bestehen  bleibt.  Ein- 
gehend sind  diese  Verhältnisse  im  Abschnitt  über  strangförmige  Verwach- 
sungen zwischen  Milz  und  Urnierenderivaten  dargestellt  (S.  819). 

Die  größte  Schwierigkeit  für  die  Erklärung  bieten  jene  äußerst  seltenen 
Fälle,  bei  denen  neben  einer  typisch  gelagerten  (Schilling,  Winteler) 
oder  ganz  fehlenden  Hauptmilz  (Albrecht)  sehr  zahlreiche  Milzen 
an  so  gut  wie  allen  Stellen  des  Bauchfells  angetroffen  werden.  Phylo- 
genetische Ueberlegungen  sind  für  diese  Fälle  unzureichend.  Schilling 
erwägt  in  erster  Linie  eine  mechanisch  bedingte  intrauterin  erfolgte  „Keim- 
versprengung" und  auch  Albrecht  hält  ein  intrauterines  Trauma 
bei  Zertrümmerung  der  Milzanlage  für  die  naheliegendste  Ursache.  Es 
ist  allerdings  schwierig,  sich  vorzustellen,  daß  ein  Trauma,  das  in  den  ersten 
Fötalmonaten  auftritt  und  stark  genug  ist,  um  die  Milzanlage  zu  zertrümmern, 
mit  dem  Leben  des  Fötus  und  der  Fortdauer  der  Schwangerschaft  vereinbar 
sein  soll.  Aehnliche  Befunde  wurden  von  Tedeschi  und  Mafucci  be- 
schrieben und  von  Tedeschi  als  kompensatorische  Wucherungen  gedeutet, 
da  in  der  gewanderten,  stielgedrehten  Hauptmilz  tiefe  Narben  vorhanden 
waren.  Daß  diese  Deutung  irrig  ist,  geht  aus  den  Erfahrungen  der  Splen- 
ektomie  einwandfrei  hervor.  Aehnliche  Beobachtungen  sind  nach  sicheren 
Milzschüssen  und  Milzrupturen  gemacht  worden  (Beneke-Oltmanns, 
Faltin,  v.  Stubenrauch).  In  diesen  Fällen  wurden  multiple  Gebilde 
vorgefunden,  die  sich  histologisch  als  sehr  milzähnlich  erwiesen,  v.  Stuben- 
rauch spricht  von  Splenoiden,  die  nicht  den  völligt  typischen  Milzbau  er- 
kennen ließen,  sich  aber  auch  von  Hämolymphdrüsen  deutlich  unterschieden, 
da  ein  Randsinus  fehlte.  Diese  Befunde  sind  sehr  verschieden  gedeutet 
worden.  Beneke  und  Oltmanns  fassen  in  ihrem  Fall  die  milzartigen  Ge- 
bilde als  angeheilte  und  durch  Regeneration  vergrößerte  trauma- 
tisch versprengte  Milzteile  auf.  Diese  Autoren  wollen  auch  die  Fälle 
von  Albrecht,  Schilling,  Tedeschi  und  Mafucci  auf  eine  postfötale 
traumatische  Milzzersprengung  zurückführen.  Allerdings  fehlen  in  diesen 
Fällen  alle  anamnestischen  Anhaltspunkte  für  ein  schweres  Milztrauma, 
wie  dies  Sternberg  bezüglich  der  ALBRECHTschen  Beobachtung  gegenüber 
Beneke  betonte.  Faltin  deutet  die  milzähnlichen  Bildungen  seines  Falles 
als   Ergebnis   einer   kompensatorischen   Wucherung,   wobei  Peritoneal- 
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abschnitte,  die  phylogenetisch  zur  Milzbildung  befähigt  waren,  wieder 
aktiviert  wurden.  Im  gleichen  Sinne  deutet  v.  Stubenrauch  seine  Beob- 
achtung, wobei  er  die  Annahme,  daß  es  sich  um  angeheilte  Transplantate 
handeln  könnte,  ablehnt.  Es  kann  heute  kein  Zweifel  sein,  daß  in  diesen, 
sicher  nach  einem  schweren  Milztrauma  (Ruptur  oder  Schußverletzung) 
aufgetretenen  multiplen  milzartigen  Bildungen  am  Bauchfell  angeheilte, 
durch  Regeneration  umgebaute  Autotransplantate  zu  erblicken 
sind,  wie  dies  Beneke  und  Oltmanns  ausgesprochen  haben.  Die  Annahme 
der  stellvertretenden  Neubildung,  wie  sie  Tedeschi,  Faltin  und  v.  Stuben- 
rauch in  verschiedenen  Formen  angenommen  haben,  wird  hinfällig,  da  bei 
Milzmangel  (Agenesie)  oder  nach  Splenektomie  keine  solchen  Ersatzwuche- 
rungen beobachtet  werden.  Nach  Lubarsch  zeigen  auch  Nebenmilzen 
nach  Splenektomie  keine  vikariierende  Hyperplasie.  Am  eindeutigsten 
sprechen  in  dieser  Frage  die  Tierversuche.  Kreuter  hat  bei  Affen  gezeigt, 
daß  nach  Splenektomie  keine  Milzneubildung  am  Peritoneum  eintritt,  daß 
aber  durch  Autotransplantation  von  Pulpabrei  multiple  kleine,  sehr  milz- 
ähnliche Transplantate  zur  Anheilung  gebracht  werden  können,  die  erhalten 
bleiben.  Daß  es  sich  dabei  nur  um  Transplantate  handelt,  konnte  ich  in 
eigenen  Untersuchungen  an  Ratten  einwandfrei  beweisen,  da  man  bei  freier 
intraperitonealer  Verpflanzung  von  3 — 4  Stückchen  der  ganz  heraus- 
genommenen Milz  desselben  Tieres  niemals  später  mehr  als  4  angeheilte 
Milzstücke  vorfindet.  Ebenso  findet  man  bei  subkutaner  Verpflanzung 
die  Milzstücke  nur  im  Unterhautgewebe,  jedoch  niemals  im  Bauchraum. 
Damit  ist  einwandfrei  erwiesen,  daß  die  freie  Autotransplantation  von 
Milzgewebe  wohl  möglich  ist,  während  eine  kompensatorische  Neubildung 
aus  schlummernden  Milzanlagen  des  Bauchfells  abgelehnt  werden  muß 
(Einzelheiten  im  Abschnitt  über  Transplantation  und  Regeneration  S.  764). 
Gewiß  gelingt  die  Anheilung  nicht  in  allen  Fällen,  wie  auch  meine,  gemein- 
sam mit  Prof.  Holtz  fortgesetzten  Experimente  zeigen.  Beim  Menschen 
sind  nur  gelegentlich  solche  Befunde  zu  erwarten,  wenn  die  Milzzertrümme- 
rung so  hochgradig  ist,  daß  Gewebsstücke  und  Pulpenbrei  im  ganzen  Bauch- 
raum verteilt  sind  und  naturgemäß  bei  der  Splenektomie  nicht  ganz  ent- 
fernt werden  können.  Es  ergibt  sich  somit,  daß  die  sicher  nach  einem  Trauma 
beobachteten  Befunde  von  Beneke-Oltmanns,  Faltin  und  v.  Stuben- 
rauch überhaupt  nicht  als  Entwicklungsstörungen,  sondern  als 
traumatische  Autotransplantate  aufzufassen  sind.  Die  gleiche  Deu- 
tung ist  wohl  auch  für  die  Beobachtung  Guerrinis  gültig,  wie  auch  Kreuter 
meint,  obwohl  Guerrini  selbst  eher  an  die  Hypertrophie  vorhandener 
Nebenmilzen  dachte.  Hinsichtlich  der  Beobachtungen  von  Winteler, 
Mafucci  und  Tedeschi  ist  eine  Entscheidung,  ob  eine  intra-  oder  extra- 
uterine Störung  vorgelegen  hat,  nicht  möglich.  In  den  Fällen  von  Albrecht 
und  Schilling  spricht  die  gleichzeitig  vorhandene  Hypoplasie  der  linken 
Niere  mit  größter  Wahrscheinlichkeit  für  die  intrauterine  Genese  der  Störung, 
so  daß  also  hier  eine  echte  „Keimversprengung"  vorliegen  dürfte, 
wenn  auch  die  Art  der  störenden  Einwirkung  nicht  näher  zu  kennzeichnen  ist. 

Kurz  zu  erörtern  bleibt  noch  die  Möglichkeit  der  Entstehung  intra- 
omentaler  Nebenmilzen,  die  nicht  ganz  dicht  am  Milzhilus  gelagert 
sind.  Die  Frage  intraomentaler  Milzlagerung  wurde  im  Abschnitt  der 
multiplen  Milzen  eingehend  erörtert,  worauf  hier  verwiesen  sei  (S.  785). 
Für  die  Entstehung  intraomental,  etwas  abseits  vom  Milzhilus  gelegener 
Nebenmilzen  erscheint  die  ToLDTSche  Annahme,  daß  sie  aus  kleinen 
Milzanlagen  auf  der  ursprünglich  rechten  Seite  des  dorsalen 
Mesogastriums  hervorgehen,  die  wahrscheinlichste  Erklärung.    Ob  in 

Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3.  53 
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solchen  Befunden  eine  Andeutung  einer  symmetrischen,  normalerweise 
rechts  unterdrückten  Milzanlage  zu  erblicken  ist,  wurde  auch  im  Zusammen- 
hang mit  den  multiplen  Milzen  erörtert. 

Die  Nebenmilzbildung  zeigt  in  der  Regel  keine  Abhängigkeit  von 
anderen  Mißbildungen.  Nur  die  hochgradigeren  Fälle  sind  oft  mit  multiplen 
Mißbildungen  verknüpft.  Auch  hier  spielt  der  Situs  inversus  gelegentlich  — 
wie  auch  sonst  bei  Milzmißbildungen  —  eine  gewisse  Rolle.  So  sah  Wenzel 
Gruber  bei  Situs  inversus  totalis  2  Nebenmilzen,  Curling  fand  bei  Inversion 
von  Leber,  Magen  und  Milz  4  Nebenmilzen,  und  Hunter  beobachtete 
5  Nebenmilzen  bei  Situs  inversus.  Deppe  konnte  bei  82  Anencephalen, 
die  in  den  letzten  6  Jahren  im  Göttinger  Pathologischen  Institut  seziert 
wurden,  nur  5mal  Nebenmilzen  und  3mal  gelappte  Milzen  im  Protokoll  erwähnt 
finden.  Wenn  man  auch  annehmen  will,  daß  gelegentlich  eine  Nebenmilz 
übersehen  wurde,  so  ergibt  sich  doch  sicherlich  keine  größere  Häufigkeit 
als  bei  Menschen  ohne  sonstige  Entwicklungsstörungen. 
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Anhang: 

Verhalten  der  Milz  bei  Doppelbildungen. 

Hinsichtlich  des  Verhaltens  der  Milz  bei  unvollständigen  Doppel- 
bildungen folge  ich  der  großen  Erfahrung  Gg.  B.  Grubers,  der  teils  selbst, 
teils  in  Gemeinschaft  mit  Eymer,  teils  mit  seinen  Schülern  Jagnov,  Busse 
und  Pfeffer  6  Diprosopen,  9  Dicephalen  und  4  Ileothorakopagen  von 
Menschen  eingehend  durchpräparierte  und  beschrieb.  Daraus  ergibt  sich, 
daß  bei  den  verschiedenen  Graden  der  Diprosopie  niemals  eine  Verdopplung 
von  Herz,  Milz  oder  Magen  beobachtet  wurde.  Desgleichen  ist  bei  den  zwei- 
armigen Dicephalen  immer  nur  ein  Magen  und  eine  Milz  vorhanden.  Bei 
den  höheren  Graden  der  dicephalen  Doppelung,  wenn  sich  3  Schultern, 
3  Arme  oder  4  Arme,  mit  oder  ohne  Verbindung  der  medialen  Arme,  vor- 
finden, sind  immer  2  Mägen  vorhanden.  Das  gleiche  gilt  von  allen  Ileothora- 
kopagen. Es  läßt  sich  feststellen,  daß  eine  Doppelung  der  Milz  bei  Doppel- 
bildungen niemals  ohne  eine  Doppelung  des  Magens  beobachtet  wird,  aber 
nicht  in  allen  Fällen,  in  denen  der  Magen  verdoppelt  ist,  findet  man  2  Milzen. 
So  war  bei  einem  Dicephalus  triomus  dibrachius  (Gruber,  Fall  G)  und 
bei  einem  Dicephalus  tetrabrachius  symbrachius  medius  (Gruber  und 
Eymer,  Fall  V)  nur  eine  Milz  vorhanden.  Ebenso  hat  Busse  bei  2  drei- 
armigen,  vierhändigen  Ileothorakopagen  nur  1  Milz  gesehen.  Bemerkens- 
wert ist  es,  daß  in  allen  4  Fällen,  bei  denen  trotz  der  Verdoppelung  des 
Magens  und  des  Pankreas  nur  eine  Milz  vorhanden  war,  immer  die  Milz 
des  rechten  Fruchtanteils  fehlte,  während  die  des  linken  vorhanden  war. 
Im  2.  Falle  Busses  war  auch  das  Pankreas  des  rechten  Fruchtanteils,  dem 
die  Milz  fehlte,  ungewöhnlich  klein  im  Vergleich  mit  dem  des  linken  Frucht- 
anteils. Weiterhin  findet  sich  in  Grubers  Fall  H  (Dicephalus  tribrachius 
tetramanus)  die  Angabe,  daß  die  Milz  des  rechten  Fruchtanteils  sehr  dürftig 
ausgebildet  war.  In  den  anderen  Fällen  sind  Angaben  über  Ungleichheiten 
der  beiden  Milzen  nicht  gemacht.  Ganz  entsprechend  verhält  sich  die  Milz 
bei  den  von  van  Westrienen  untersuchten  Fällen,  die  5  Dicephale  und 
1  Ileothoracopagus  tripus  unifassen.  Bei  3  Dicephalen  (1  zweiarmigen 
und  2  rudimentär  dreiarmigen)  war  nur  die  Milz  des  linken  Fruchtanteils 
ausgebildet,  während  die  des  rechten  fehlte.  In  einem  weiteren  Fall  eines 
rudimentär-dreiarmigen  Dicephalus  waren  zwei  Milzen  ausgebildet,  doch 
war  die  rechte  kleiner  als  die  linke.  In  einem  Fall  mit  fehlender  rechter 
Milz  war  auch  der  rechte  Magen  kleiner  als  der  linke.  Bei  diesen  eindeutig 
übereinstimmenden  Angaben  kann  es  unmöglich  ein  Zufall  sein,  daß  gerade 
nur  die  Milz  des  rechten  Fruchtanteils  oft  fehlt  oder,  wenn  vorhanden, 
gelegentlich  kleiner  ist  als  die  des  linken.  Man  muß  annehmen,  daß  aus  un- 
bekannten Gründen  der  linke  Fruchtanteil  bei  der  Ausbildung  der  Organe 
(Magen,  Pankreas),  besonders  aber  der  Milz,  bevorzugt  ist.  Diese  Tat- 
sache wird  für  allgemeine  Fragen  der  Symmetrie  von  einem  gewissen  Interesse 
sein.  Man  könnte  zunächst  daran  denken,  daß  das  häufige  Fehlen  der  Milz 
des  rechten  Fruchtanteils  vielleicht  von  der  gleichfalls  nicht  seltenen  inversen 
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Lage  des  Magens  dieses  Fruchtanteils  abhängig  wäre,  da  ja  beim  Situs 
inversus  partialis  verhältnismäßig  häufig  Milzmangel  gesehen  wurde.  Doch 
läßt  sich  auch  diese  Annahme  nicht  belegen,  da  unter  den  Beobachtungen 
van  Westrienens  zwei  mit  inverser  Lage  des  rechten  Magens  zwei  Milzen 
aufwiesen,  während  unter  den  3  Fällen  mit  1  Milz  lediglich  einer  Inversion 
des  Magens  erkennen  ließ. 
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VII.  Abweichungen  der  Milzform. 

Die  Milzform  ist  schon  in  den  Grenzen  der  Norm  etwas  wechselnd, 
bald  mehr  breit,  kurz  und  rundlich,  bald  schmal  und  lang,  ähnlich  einer 
Tiermilz.  Diese  letztere  Form  ist  wohl  die  seltenere.  Ebenso  sind  die 
normal  nur  am  vorderen  Rand  ■ —  dem  Margo  crenatus  —  ausgeprägten 
Einkerbungen  in  ihrer  Zahl  und  Tiefe  sehr  wechselnd  ausgeprägt.  Manch- 
mal sind  auch  am  hinteren  Milzrand  Kerben  zu  sehen.  Nach  den  Fest- 
stellungen Parsons'  an  113  menschlichen  Milzen  ist  die  Häufigkeit  der 
Kerben  am  vorderen  Milzrand  folgendermaßen: 


keine  Kerbe 

8 

(  7  %) 

4  Kerben 

9 

(8 

%) 

1 

2  Kerben 

30 

(27  %) 

5 

5 

(5 

%) 

37 

(37  %) 

6  „ 

4 

(4 

%) 

3 

18 

(17  %) 

mehr  als  7  ,, 

1 

Es  zeigen  somit  mehr  als  die  Hälfte  aller  Milzen  nur  eine  oder  zwei 
Einkerbungen  am  vorderen  Rand.  Am  hinteren  Rand  fand  Parsons  in 
37  Fällen  (32  %)  Einkerbungen.  An  der  Milzoberfläche  sieht  man  gelegent- 
lich quere,  schräge  oder  mehr  senkrecht  verlaufende  Furchen,  die  nach 
Parsons  bei  etwa  20  %  aller  Milzen  vorhanden  sind.  Diese  Furchen  gehen 
meist  vom  hinteren  Rand  aus,  überqueren  seltener  die  ganze  Oberfläche 
der  Milz  oder  beschränken  sich  nur  auf  die  Nachbarschaft  des  vorderen 
Randes.  Am  seltensten  finden  sich  Furchen,  die  keinen  der  beiden  Ränder 
erreichen  (Parsons).  Nach  Parsons'  Ansicht  soll  die  Ausbildung  der 
Kerben  von  den  Gefäßen  abhängig  sein.  Vermutlich  handelt  es  sich  um 
wechselnd  gut  erhaltene  Reste  der  mehrhöckerigen  Embryonalanlage, 
ähnlich  wie  bei  der  Niere. 
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Von  diesen  Schwankungen  des  normalen  Bildes  gibt  es  alle  Uebergänge 
bis  zu  tiefen  Zerschnürungen,  welche  das  Organ  in  zwei  oder  mehrere,  oft 
nur  mit  schmalen  Parenchymbrücken  zusammenhängende  Lappen  zerteilt 
(Fig.  24).  Für  diese  Fälle  scheint  mir  der  von  Helly  vorgeschlagene  Name 
Lien  lobatus  viel  passender  als  für  die  völlige  Zerteilung  der  Milz  in 
mehrere  oder  zahlreiche  Teilorgane.  Greifen  diese  Furchen  und  Kerben 
noch  tiefer,  so  zerfällt  das  Organ  entweder  in  eine  Hauptmilz  und  eine  oder 
mehrere  Nebenmilzen  oder  in  multiple,  etwa  gleichwertige  kleinere  Milzen, 
die  dann  nur  mehr  durch  die  Art  der  Gefäßversorgimg  ihre  Zusammen- 
gehörigkeit erkennen  lassen.  Diese  höchsten  Grade  der  Formänderung 
werden  in  gesonderten  Abschnitten  besprochen.  Solche  gelappte  Milzen 
sind  beim  Menschen  gelegentlich  beobachtet  worden.  Lazarevic  fand  eine 
tiefgefurchte  mehrlappige  Milz  bei  einem  13jährigen  Mädchen  mit  Mikro- 
gyrie,  Polyposis  intestini,  Hypoplasie 


Fig.  21.  Tief  gelappte  Milz  mit  abgekerbter 

Nebenrnüz  (Lien  succentoriatus)  dicht  am  Fig.  25.  Abnorm  gelappte  Kalbsmilz. 

Milzrand.    (Präparat    des    Rokitansky-  (Sammlungspräparat    des  Göttinger 
Museums  Wien.)  Pathol.  Inst.)    [Nat.  Gr.] 


Gewebes,  sowie  angeborenem  Herzfehler.  Auch  die  rechte  Lunge,  die  Leber 
und  die  Nieren  waren  abnorm  gelappt,  so  daß  hier  offenbar  die  Störung 
der  Milzform  nur  eine  Teilerscheinung  einer  allgemeinen  Entwicklungs- 
störung war.  Verschiedene  Grade  gefurchter  und  gelappter  Milzen  sind 
nicht  sehr  selten,  wurden  aber  meist  nicht  veröffentlicht,  deshalb  finden 
sich  im  Schrifttum  wenig  Fälle  dieser  Art. 

Auch  bei  Tieren  kommen  abweichende  Milzformen  gelegentlich  vor. . 
Das  Göttinger  Pathologische  Institut  besitzt  das  Präparat  einer  abnorm 
gelappten  Kalbsmilz,  die  durch  tiefe  Furchen  und  abnorme  Kerbungen 
in  ihrer  unteren  Hälfte  in  einige  Lappen  zerlegt  ist  (Fig.  25).  Eine  Milz, 
die  durch  eine  sehr  tiefe  quere  Furche  fast  vollkommen  in  2  Lappen  zerteilt 
war,  beobachtete  Pagel,  dem  ich  die  Mitteilung  dieses  Falles  verdanke, 
bei  einem  Meerschweinchen  mit  Milzvergrößerung  bei  experimenteller 
Tuberkulose.  Die  beiden  Lappen  sind  nur  durch  einen  schmalen  Parenchym- 
stiel  verbunden  (Fig.  26).  zwei  eigenartige  zapfenförmige  Fortsätze  fand 
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ich  auf  der  Hilusseite  der  Milz  eines  dicephalen  Schafes,  während  die  Milz- 
oberfläche vollkommen  glatt  war  (Fig.  27).  Von  diesen  angeborenen  gelappten 
Milzen  muß  man  die  tiefe  Kerbung  und  Zerschnürung  des  Organs  unter- 


scheiden, die  nicht  sehr  selten  als  Endergebnis  multipler  Infarkte  gesehen 
wird.  Die  Narbenbildung  ist  meist  leicht  von  den  glatten  Furchen  mit 
zarter  Kapsel  zu  unterscheiden,  wie  sie  die  abnorm  gelappten  Milzen  zeigen. 


Schrifttum  zu  VII:  Abweichungen  der  Milzform. 

Helly,  K.,  Ztveigeteilte  Milz  mit  Nebenmilzen.  Anat.  Anzeiger  23,  217  (1903). 
Lazarevic,  V.,  Mehrfache  Fehlbildungen  bei  hypoplastischer  Anlage.    Virchows  Arch. 
273,  444  (1929). 

Lubarsch,  Milz  im  Handbuch  der  pathologischen  Anatomie  und  Histologie,  hrsg.  v. 

Lubarsch  und  Henke  1/2.  Berlin,  Julius  Springer,  1927. 
Paget,  Nach  brieflicher  Mitteilung. 

Parsons,  G.  S.,  On  the  notches  and  fissures  of  the  spieen  and  their  meaning.  Journ. 
Anat.  and  Physiol.  35  (N.  S.  Vol.  15)  P.  3,  p.  416  (1901). 


Bei  Erörterung  der  Lagestörungen  der  Milz  ist  die  Grenze  zwischen 
angeborenen  und  erworbenen  Störungen  nicht  ganz  scharf  zu  ziehen,  da 
bei  den  letzteren,  die  unter  dem  Bild  der  Wandermilz  hervortreten, 
neben  erworbenen  Momenten  wie  Malaria  oder  Gravidität  auch  kon- 
stitutionelle Eigenheiten  der  Milzbefestigung  mit  im  Spiele  sein  dürften. 
Für  die  Erhaltung  der  normalen  Lage  der  Milz  ist  nach  Toldt  vor  allem 
die  Anwachsung  des  axialen,  die  A.  lienalis  enthaltenden,  von  der  Wirbel- 
säule bis  zur  Milz  reichenden  Anteils  des  Mesogastriums  an  die  hintere 
Rumpfwand  nötig.  Die  Anheftung  erfolgt  normalerweise  schon  in  der  ersten 
Hälfte  des  Fetallebens.  In  der  zweiten  Hälfte  des  Fetallebens  erfolgt  als 
weitere  Fixierung  der  Milzlage  die  Anwachsung  eines  größeren  oder  kleineren 
Teiles  der  Milz  an  das  Zwerchfellperitoneum.  Nur  wenn  man  die  Milz  empor- 
zieht, hebt  sich  hier  das  Bauchfell  faltenartig  ab  (Ligamentum  phrenico- 
lienale),  während  ein  Ligament  bei  gewöhnlichen  Lageverhältnissen  nicht 


Fig.  26.  Fast  völlige  Zweiteilung  einer  vergrößerten 
Meerschweinchenmilz  bei  experimenteller  Tuber- 
kulose.  (Nach  einer  Beobachtung  von  Pagel.) 
[Nat.  Gr.] 


Fig.  27.  Abnorme  Fortsatzbil- 
dung an  der  Hilusfläche  der 
Milz  eines  dicephalen  Schafs. 
(Sammlungspräparat  des  Göt- 
tinger Pathol.  Inst.)  [Nat.  Gr.] 


VIII.  Abweichungen  der  Milzlage- 


Abweichungen  der  Milzlage. 


815 


vorhanden  ist  (Toldt).  Toldt  beschrieb  bei  einem  neugeborenen  Mädchen 
(Fall  2)  mit  inverser  Lage  des  Herzens,  der  Lungen,  der  Leber,  des  Magens, 
des  Pankreas  und  der  Milz  eine  abnorme  Beweglichkeit  der  Milz. 
Die  Milz  lag  etwas  tiefer  wie  gewöhnlich,  sie  hing  an  einem  vierseitigen,  mit 
freien  Flächen  begrenzten  Bande,  das  aus  dem  Lig.  gastrolienale  und  dem 
hier  nicht  mit  der  dorsalen  Rumpfwand  verschmolzenen,  das  Pankreas 
und  die  Milzgefäße  ent- 
haltendenMesogastrium 
bestand.    Da  die  Milz 
auch   nicht  mit  dem 
Zwerchfell  verbunden 
war,  konnte  man  sie 
leicht  dislozieren.  Toldt 
erblickt  mit  Recht  in 
solchen  Befunden  gün- 
stige Voraussetzungen 
zur  Ausbildung  einer 

Wandermilz.    Es    ist  4  ^^^w'^^ 

aber  nicht  wahrschein-  .  •- y 

lieh,  daß  immer  solche  v 
Abweichungen  der  Pe- 
ritonealverhältnisse  für 

die  Entstehung  derWan-  A-^Bb  --St-,  -  t   M 

dermilz  verantwortlich  Ä  :,;mB  '^/jF- 

sind.      Möglicherweise  Mf-       ^■*«^j^-~-~-~"---^SJ-'"  Nm 

waren  in  einem  Falle  JE. -  " 

von  S.  Meyer  (1847), 

der  bei  einer  60jährigen  .  ^ _ _  jTi,- _T  Mg 

Frau  mit  Situs  in  versus  \       v      '^Mw  'l 

des  Magens  und   der  lL  _  wfwm?\. }  %  r1it 
Milz  die  Milz  in  der        ä8/JBP^~^   ■  I 

rechten    Leistengegend  ^''^sf^i^i^-^mS-  

fand,  ähnliche  Verhält- 
nisse vorhanden  wie  im  a 
Falle  Toldts. 

Bei  den  auf  wirk-  R  ~~ \   *  m 
licher     Entwickhmgs-  xx 
Störung  beruhenden 

Milzverlagerungen  muß  Fig.  28.  Lage  der  Milz  in  der  Zwerchfellkuppe,  daneben 
man  unterscheiden  zwi-  ^  Nebenmilzen,  bei  einem  Anencephalus  mit  großer  links- 
schen  Verlap-enmp-en  de«?  seitiger  Zwerchfelliicke.  (S.  194/30,  eigene  Beobachtung, 
senen  Verlagerungen  des  ?  Anencephalus.)  M  Milz,  Nm  Nebenmilzen,  Mg  Magen, 
ganzen  Organs  und  D  Dünndarm,  IL  lk.  Leberlappen.  R  Rippenbogen. 
Dystopien  von  Organ-  [Ungef.  nat.  Gr.] 

teilen  oder  Nebenmilzen. 

Die  angeborenen  Lagestörungen  der  Milz  als  Ganzes  sind  so  gut  wie 
immer  abhängig  von  anderen  Mißbildungen.  Es  handelt  sich  dabei  um 
Verlagerungen  der  Milz  in  die  Brusthöhle  bei  mangelhafter  Ausbildung 
der  linken  Zwerchfellhälfte,  um  seitliche  Bauchspalten  oder  um  Situs 
in  versus. 

Bei  größeren  linksseitigen  Zwerchfellücken  ist  die  Milz  fast  regel- 
mäßig in  die  Brusthöhle  verlagert.  Solche  Befunde  waren  schon  früh  be- 
kannt [Blanchot,  Klein,  Otto  (zit.  nach  Heusinger  1820)].  Da  die  Milz 
ziemlich  beweglich  ist,  kann  sie  an  verschiedenen  Stellen  angetroffen  werden. 
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Bei  sehr  ausgedehnter  Verlagerung  vieler  Bauchorgane  in  die  Brusthöhle 
liegt  die  Milz  häufig  in  einer  taschenartigen  Ausbuchtung  der  linken  Pleura 
mediastinalis,  die  vorne  vom  Oesophagus  und  hinten  von  der  absteigenden 
Brustaorta  begrenzt  wird.  Diesen  „Pleuranebensack"  bei  Zwerchfellücken 
hat  schon  W.  Gruber  beschrieben.  Dabei  wird  auch  die  rechte  Pleura 
mediastinalis  von  der  verlagerten  Milz  so  vorgetrieben,  daß  sie  manchmal 
nahezu  die  rechte  Brustkorbwand  berührt,  während  die  rechte  Lunge  ver- 
drängt erscheint.  Die  Milz  liegt  immer  so  in  dieser  taschenartigen  Pleura- 
buchtung,  daß  die  Oberfläche  nach  rechts  und  der  Hilus  nach  links  gewandt 
ist.  In  anderen  Fällen  liegt  die  Milz  ganz  oben  und  hinten  im  Pleuraraum 
und  füllt  die  Pleurakuppe  aus  (Fig.  28),  dabei  kann  man  meist  feststellen, 
daß  die  durch  Anpassung  an  die  Raumverhältnisse  stärker  gewölbte  Milz- 
oberfläche deutliche  Rippenfurchen  erkennen  läßt.  Schließlich  kann  die 
Milz  gegen  die  völlig  atelektatische  linke  Lunge  angepreßt  sein.  Manchmal 
ist  die  verlagerte  Milz  am  Lückenrand  durch  ligamentartige  Peritoneal- 
verwachsungen  fixiert,  wodurch  in  einer  eigenen  Beobachtung  eine  so  starke 
Dehnung  des  Ligamentum  gastrolienale  hervorgerufen  wurde,  daß  eigent- 
lich eine  angeborene  Wandermilz  bestand.  Unter  9  selbst  genau  präparierten 
Fällen  mit  linksseitiger  Zwerchfellücke  wurde  die  Milz  3mal  in  dem  er- 
wähnten Pleurarecessus,  3mal  in  der  linken  Pleurakuppe  und  2mal  an- 
gepreßt an  die  linke  Lunge  gefunden.  In  einem  Fall  einer  erwachsenen 
Frau  ragte  nur  ein  walnußgroßer  Milzteil,  der  durch  eine  Furche  begrenzt 
war,  in  den  Brustfellraum,  während  der  Hauptteil  der  Milz  in  der  Bauch- 
höhle lag.  Es  handelte  sich  hierbei  also  nur  um  eine  partielle  intrathora- 
kale  Milzverlagerung. 

Auch  bei  angeborenen  Zwerchfellhernien  ist  die  Milz  häufig  inner- 
halb des  Bruchsackes  in  der  Pleurahöhle  gelegen. 

In  der  tierärztlichen  Literatur  finden  sich  Angaben  über  intrathorakale 
Lage  der  Milz  bei  Zwerchfellücken  beim  Schwein  (Kaden),  ferner  bei  Zwerch- 
fellhernien beim  Hund  (Ackerknecht)  und  beim  Pferd  (Hugier).  Fölger 
fand  bei  einer  jungen  Hündin  mit  Zwerchfelldefekt  im  Bereich  des  Herz- 
beutelbodens, neben  Teilen  von  Leber,  Magen  und  Netz,  auch  die  Milz  im 
Herzbeutel.  Böhm  sah  Milzverlagerung  in  einem  Bauchbruch  beim  Pferd. 

Bei  den  angeborenen  Bauchbrüchen  (Eventration)  wird  die 
Milz  nicht  selten  nach  Kermauner  als  Bauchinhalt  angetroffen.  Dabei 
ist  weniger  die  Lage  der  Lücke  für  den  Vorfall  bestimmter  Organe  ver- 
antwortlich als  die  Verzögerung  der  Mesenterialentwicklung,  die  Störung 
der  Netzentwicklung  und  das  Ausbleiben  der  Drehung  des  Magens  und 
Duodenums.  Die  Voraussetzung  für  die  Verlagerung  der  Milz  in  einen 
Bauchbruch  ist  vor  allem  ein  starkes  Längenwachstum  des  dorsalen  Magen- 
gekröses. So  fanden  Gast  und  Wilke  die  Milz  im  Bruchsack,  neben  Leber 
und  Dünndarm,  obwohl  Magen,  Duodenum  und  Pankreas  nicht  mit  ver- 
lagert waren.  Struwe  fand  Magen  und  Milz  sogar  in  einem  rechts  gelegenen 
Bauchbruch.  Loewenheim  gibt  an,  bei  einer  Zusammenstellung  von 
45  Beobachtungen  von  Bauchbrüchen  die  Milz  ömal  verlagert  gefunden  zu 
haben.  Schon  Anfang  des  18.  Jahrhunderts  hat  Mery  (1716)  einen  Befund 
dieser  Art  beschrieben  [zit.  nach  Heusinger  (1820)]. 

Bei  den  großen  amniotischen  Bauchspalten  kommt  es  infolge  der 
allgemeinen  Störung  der  Syntopie  der  Bauchorgane  auch  zu  Lagestörungen 
der  Milz.  Häufig  ist  dabei  auch  die  Form  etwas  abweichend,  mehr  kugelig 
gestaltet.  Man  findet  die  Milz  zwischen  den  vorgelagerten  Bauchorganen, 
bedeckt  von  dem  Amnionzelt,  gelegentlich  auch  eingehüllt  in  angewachsene 
Anmionabschnitte.   Dabei  kann  die  Milzlage  so  weit  geändert  sein,  daß 
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das  etwas  deforme  Organ  fast  zwischen  Niere  und  Nebenniere  zu  liegen 
kommt  (Fig.  29). 

Bei  dem  totalen  und  dem  partiellen  Situs  inversus  der  Bauchorgane 
liegt  die  Milz  auf  der  rechten  Seite,  wenn  der  Magen  invers  liegt.  Nur  in 
einer  Beobachtung  von  Hingst  wird  ausdrücklich  angegeben,  daß  trotz 
inverser  Lage  des  Magens  die  Milz  links  gelegen  war.  Allerdings  zeigt  sich 
gerade  beim  partiellen  Situs  inversus  abdominis  öfter  eine  tiefgreifendere 
Störung  der  Milzentwicklung,  die  sich  in  völligem  Milzmangel  oder  im  Auf- 
treten multipler  Milzen  kundgibt,  worauf  in  entsprechenden  Abschnitten 
näher  eingegangen  ist.  Petropawlowski  erwähnt  4  Beobachtungen  von 
Bechtslage  der  Milz  beim  Schaf,  vermutlich  handelte  es  sich  um  partiellen 
Situs  inversus. 

Vollkom- 
men retro- 
peritoneale 
Lage  der 
Milz  wurde 
von  Hilde- 
brand und 
Ehrich  beob- 
achtet. Im 
Falle  Hilde- 
brands zeigte 
sich  bei  Frei- 
legung einer 
Hydronephro- 
se  die  Milz 
retroperitoneal 
gelagert  und 
nach  vorne  von 
einer  Fettkap- 
sel bedeckt.  In 
Ehrichs  Beob- 
achtung wurde 
bei  einer  49- 
jährigen  Frau 
unter  Annah- 
me einer  hy- 

dronephrotischen  Wanderniere  operiert,  dabei  fand  sich  nach  Spaltung  der 
Fascie  des  M.  quadratus  lumborum  von  einer  dicken  Fettschicht  und  einer 
Bindegewebskapsel  umgeben  die  Milz  mit  der  Konvexität  nach  unten  ge- 
wendet. Eine  Verbindung  gegen  die  Bauchhöhle  bestand  nirgends.  Ehrich 
erwägt,  ob  es  sich  um  eine  kongenitale  Hernie  der  hinteren  Peritonealwand 
oder  um  einen  intrauterin  erfolgten  Prolaps  der  Milz  durch  einen  Peri-toneal- 
schlitz  handelt,  während  er  eine  primäre  Störung  der  Milzentwicklung  ab- 
lehnt. Es  ist  nicht  gesichert,  ob  es  sich  in  diesen  Fällen  überhaupt  um 
angeborene  Lagestörungen  handelt.  Sektionsbeobachtungen  dieser  Art  sind 
nicht  bekannt.  Partielle  retroperitoneale  Lage  der  Milz,  des  Magens  und 
des  linken  Leberlappens  beschrieb  Labrok  kürzlich  bei  einem  50jährigen 
Mann.  Nur  der  untere  Milzpol  ragte  frei  in  die  Bauchhöhle.  Gekröse 
und  Netze  waren  sehr  mangelhaft  entwickelt.  Die  A.  lien.,  A.  mes.  sup., 
A.  hepat.  propr.  und  A.  gastrica  sin.  entsprangen  alle  einzeln  aus  der 
Aorta.  Außerdem  bestand  doppelseitiger  Kryptorchismus. 


-l.N 

-r.u.E 


Fig.  29.  Seitliche  Bauchspalte  mit  Lagerung  der  Milz  zwischen  lk. 
Niere  und  Nebenniere.  (S.  503/29,  <J  Neugeb.,  eigene  Beobachtung.) 
PI  Plazenta,  N  Nabelschnur,  L  Leber,  l.Nbn  Nebenniere,  links, 
M  Müz,  l.N  lk.  Niere,  r.u.E.  rechte  untere  Extremität. 
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In  einem  von  Bouquet  und  Jaubert  de  Beaujeu  beobachteten  Fall  lag  die 
Milz  mit  zweifach  torquiertem  Gefäßstiel  hinter  dem  Magen  und  buchtete  die  große 
Kurvatur  des  schlaffen  Magens  so  stark  ein,  daß  nach  dem  Röntgenbild  eine 
Magengeswulst  angenommen  wurde.  Preuss  (zit.  nach  Heusinger  1820)  will  bei 
einem  Mädchen  mit  Bauchspalte  die  Milz  im  normalen  Magen  ,,frei  in  der  Höhle 
desselben,  nur  durch  Gefäße  mit  der  Schleimhaut  der  Milzhälfte  desselben  ver- 
bunden", gesehen  haben.  Es  dürfte  sich  hier  wohl  zweifellos  um  irgendeine  Fehl- 
deutung eines  Befundes  handeln  (Leichenveränderung?). 

Verlagerungen  von  Milzteilen  kommen  als  Nebenmilzen  oder  als  Ein- 
sprengungen in  andere  Organe  vor  und  werden  in  den  entsprechenden 
Abschnitten  dargestellt. 
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IX.  Strangförmige  Verbindung  der  Milz  mit 
Abkömmlingen  der  TJrniere. 

In  sehr  seltenen  Fällen  sind  strangförmige  Verbindungen  zwischen  der 
Milz  und  den  Resten  der  Urniere  beobachtet  worden.  Es  liegen  in  der  Lite- 
ratur 5  Beobachtungen  dieser  Art  vor,  von  denen  4  Verbindungen  zwischen 
der  Milz  und  dem  linken  Nebenhoden  betreffen  (Pommer  1889,  Sneath 
1913,  HeitzxMANn  1917,  Skworzoff  1924),  während  die  5.  sich  auf  Ver- 


Fig.  30.    Bauchsitus  bei  Verwachsung  der  Mi  z  mit  dem  lk.  Hoden  nach  Pommer. 
L  Leber,  M  Milz,  J  Jejunum,  M.st.  Milzstrang,  LH.  lk.  Hoden,  Mg  Magen,  P  Pankreas, 
G  Gekröse,  D  Dickdarm,  r.H.  rechter  Hoden. 


wachsungen  zwischen  der  Milz  und  dem  linken  Mesovarium  bezieht 
(Wiltschke  1929).  Einen  zungenförmigen  Fortsatz  der  Milz,  der  bis  ins 
Skrotum  reichte,  soll  Rolleston  beobachtet  haben  (erwähnt  bei  Adami 
und  Nicholls).  Verwachsung  von  Milz  mit  linkem  Hoden  bei  typischer 
Lagerung  beider  Organe  demonstrierte  Bostroem,  doch  konnte  ich  eine 
Beschreibung  dieses  Falles  nicht  auffinden.  Diese  Entwicklungsstörung 
ist  also  bei  Männern  viel  häufiger  beobachtet  worden  als  bei  weiblichen 
Individuen. 

Die  erste  Beschreibung  verdanken  wir  Pommer  (1889),  dessen  Beob- 
achtung einen  männlichen  Perobrachius  apus  betraf,  außerdem  fanden 
sich  eine  Mikrognathie  und  eine  Atresia  ani  simplex  mit  Defekt  des  Steiß- 
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beins.    Von  den  oberen  Extremitäten  waren  nur 
Stümpfe  vorhanden,  von  denen  nur  der  linke  einen 
Rest  des  Oberarmknochens  enthielt.   Die  unteren 
Extremitäten  und  die  Hüftgelenke  fehlten  völlig, 
an  ihrer  Stelle  waren  nur  Hautgrübchen  zu  sehen. 
Der  rechte  Hoden  lag  im  Hodensack.   Der  linke 
Hoden  und  Nebenhoden  waren  mit  einer  Peritoneal- 
duplikatur  (Mesorchium)  versehen  und  auf  der  linken 
Fossa  iliaca  gelagert.  Hoden  und  Nebenhoden  liefen 
nach  oben  in  einen  5,5  cm  langen  und  3,5 — 6  mm 
breiten,  braungrünen,  am  unteren  Ende  verdickten 
Strang  aus,  der  an  der  medialen  Fläche  in  den 
unteren  Milzpol  überging  (Fig.  30).  Die  Milz  war  braun- 
rot, normal  gelagert  und  zeigte  eine  tiefe  Furche  am 
Ursprung  des  Stranges.  Die  Vasa  lienalia  waren  normal. 
Die  linke  Vena  spermatica  empfing  einen  großen  Ast 
aus  dem  unteren  angeschwollenen  Ende  des  Milzstranges 
und  mündete  in  die  linke  Nierenvene;  außerdem  war 
eine  zweite  V.  spermatica  links  vorhanden,  die  aus  dem 
linken  Hoden  entsprang,  mit  der  ersteren  anastomosierte, 
sich  dann  gabelte  und  mit  je  einem  Ast  in  die  untere 
Hohlvene  und  in  die  linke  Nierenvene  mündete.  Andere 
Mißbildungen  innerhalb  des  Bauchraumes  fehlten,  Reste 
peritonitischer  Veränderungen  waren  nicht  zu  sehen. 

Sneath  (1913)  beschreibt  bei  einem  südafrikani- 
schen Neger  einen  33,4  cm  langen  Strang  (Fig.  31),  der 
vom  oberen  Milzpol  entspringt  (10  mm  breit),  nach 
unten  an  Dicke  abnimmt  (1  mm),  dann  eine  spindelige 
Auftreibung  erkennen  läßt  und  abermals  dünner  wird. 
Dieser  Strang  schließt  sich  dem  Samenstrang  an,  ver- 
läuft durch  den  Leistenkanal  und  endet  mit  einer 
2  : 1  cm  messenden,  kugeligen  Auftreibung,  die  mit  dem 
Hoden  und  Nebenhoden  verwachsen  ist  und  vollständig 
von  der  Tunica  vaginalis  eingehüllt  erscheint.  Die  ver- 
dickten Teile  des  Stranges  und  der  Knoten  am  unteren 
Ende  bestanden  aus  Milzgewebe.  Klinisch  war  dieses 
Gebilde  im  Hodensack  palpiert  und  für  einen  dritten 
Hoden  gehalten  worden. 

Heitzmann  fand  bei  einem  25jährigen  Mann  in 
einem  indirekten  linksseitigen  Leistenbruch  bei  offenem 
Proc.  vaginalis  peritonei  einen  Milzstrang,  der  mit  dem 
oberen  Hodenpol  verwachsen  war.  Der  Strang  maß  im 
ganzen  43  cm,  er  war  im  unteren  Anteil  bis  22,5  mm 
dick,  von  blauroter  Farbe.  Dieser  Teil  des  Milzstranges 
erhielt  auf  dem  Weg  fibröser  Verwachsungen  2  Arterien 
und  1  Vene  von  der  vorderen  Bauchwand.  Histologisch 
zeigt  der  untere  Pol  typisches  Milzgewebe,  der  Strang 
fibröses  Milzgewebe. 

Skworzoff  (1924)  teilte  eine  analoge  Beobach- 
tung bei  einem  10jährigen  Knaben  mit,  dem  die 
rechte  untere  Extremität  mit  Ausnahme  von  Resten 
des  Femurkopfes  und  eines  daumenlangen  Hautfortsatzes  völlig  fehlte, 
während  an  der  linken  Seite  ein  wohlgebildeter  Oberschenkel  vorhanden 


Fig.  31.  Strangförmige 
Verbindung  von  Milz 
und  Hoden  nach 
Sneath. 
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war,  der  gleichfalls  in  einen  daumenlangen  Hautfortsatz  endigte.  Aus- 
gehend vom  unteren  Pol  der  typisch  gelegenen  Milz  fand  sich  ein  Strang, 
der  in  den  oberen  Zweidritteln  aus  Milzgewebe,  im  unteren  Abschnitt  aus 
Bindegewebe  bestand,  und  sich  am  inneren  Leistenring  dem  Samenstrang 
anschloß,  wo  er  den  am  Ausgang  des  Leistenkanals  gelegenen  Hoden  binde- 
gewebig einhüllte. 

Einen  den  Beobachtungen  bei  männlichen  Individuen  ganz  homologen 
Fall  beschrieb  Wiltschke  bei  einem  neugeborenen  Mädchen.  Es  fand 
sich  ein  77  mm  langer  und  0,5 — 2,5  mm  dicker  Strang,  der  von  der 
Hilusseite  des  oberen  Milzpols  frei  vor  den  Därmen  zur  Mesosalpinx  zog 
und  von  dort  unter  der  Serosa  bis  zum  Mesovarium  zu  verfolgen  war. 
Der  untere  Teil  des  Stranges  war  wieder  etwas  dicker  und  bestand  aus 
Milzgewebe. 

In  den  wesentlichen  Punkten  zeigen  alle  Beobachtungen  einen  überein- 
stimmenden anatomischen  Befund.  Bei  der  Eröffnung  des  Bauches  fällt 
zunächst  ein  frei  vor  den  Darmschlingen  verlaufender  Strang  auf,  der  unter 
dem  linken  Rippenbogen  hervorkommt  und  zum  linken  Leistenkanal  bzw. 
zu  den  linken  Adnexen  zieht.  In  allen  obduzierten  Fällen  wurde  die  Milz 
an  typischer  Stelle  gefunden.  Lediglich  Heitzmann  bezweifelt  bei  seiner 
Beobachtung,  die  gelegentlich  einer  linksseitigen  Leistenbruchoperation 
gemacht  wurde,  daß  sich  am  oberen  Ende  des  Stranges  Milzgewebe  be- 
finde; allerdings  waren  ihm  die  anderen  gleichartigen  Beobachtungen  nicht 
bekannt. 

Der  Strang  nimmt  seinen  Ursprung  immer  an  der  Hilusfläche  der 
Milz,  und  zwar  entweder  vom  oberen  (Sneath,  Wiltschke)  oder  vom 
unteren  Pol  (Pommer,  Skworzoff).  Er  ist  an  der  Ursprungsstelle  am  brei- 
testen und  zeigt  spindelförmige  Gestalt.  Die  ganze  Bildung  sieht  aus  wie 
ein  lang  ausgezogener  Fortsatz,  den  man  aus  einer  plastisch  formbaren 
Masse  auszieht.  Der  Strang  ist  in  der  Mitte  am  dünnsten,  nimmt  meist 
nahe  an  seinem  unteren  Ende  wieder  an  Dicke  zu  und  läßt  dort  makro- 
skopisch und  histologisch  Milzgewebe  erkennen.  Eine  Ausnahme  macht 
nur  die  Beobachtung  von  Skworzoff,  da  dort  das  untere  Drittel  des  Stranges 
rein  bindegewebig  war.  Die  histologische  Untersuchung  der  Gewebsknoten 
am  unteren  Ende  des  Stranges  ergab  typisches  Milzgewebe,  teilweise  fibrös 
umgewandelt. 

Der  Hoden  und  Nebenhoden  zeigten  keine  Abweichungen  hinsichtlich 
ihrer  Ausbildung,  dagegen  wurden  meist  Störungen  im  Descensus  testis 
und  seinen  Begleiterscheinungen  beschrieben  (Pommer,  Skworzoff,  Heitz- 
mann). Im  Fall  Pommers  war  der  linke  Hoden  und  Nebenhoden  auf  der 
linken  Fossa  iliaca  gelegen  und  mit  einem  Mesorchium  an  die  hintere  Bauch- 
wand befestigt,  der  rechte  Hoden  war  normal  abgestiegen.  Skworzoff 
gibt  an,  daß  der  von  fibrösen  Membranen  umgebene  Hoden  und  Neben- 
hoden am  Ausgang  des  Leistenkanals  lag,  also  auch  nicht  völlig  abgestiegen 
war,  allerdings  befand  sich  der  rechte  Hoden  an  gleicher  Stelle.  Bei  der 
Beobachtung  Heitzmanns  fand  sich  ein  offener  Proc.  vaginalis  peritonei, 
der  zur  Ausbildung  eines  linksseitigen  Leistenbruches  geführt  hatte.  Der 
Hoden  war  normal  gelagert.  Nur  in  der  Beobachtung  von  Sneaths  sind 
Störungen  des  Hodenabstiegs  und  des  Verschlusses  des  Scheidenfortsatzes 
des  Bauchfells  ausgeblieben,  der  Milzanteil  am  unteren  Pol  des  Stranges 
war  in  diesem  Fall  völlig  von  der  Scheidenhaut  des  Hodens  umhüllt. 

Bemerkenswert  erscheint,  daß  von  den  4  Beobachtungen,  die  beim 
männlichen  Individuum  bekannt  sind,  zwei  mit  angeborenen  Extremitäten- 
defekten verbunden  waren  (Pommer,  Skworzoff). 
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Allen  diesen  Beobachtungen  ist  es  gemeinsam,  daß  die  Milz  an  der 
Stelle  haftet,  wo  man  die  Abkömmlinge  der  Urniere  zu  suchen  hat.  Bei 
den  männlichen  Individuen  ist  es  die  Gegend  zwischen  Nebenhodenkopf 
und  Hoden  (Epididymis,  Ductuli  aberrantes  epididymidis,  Rete  testis), 
bei  den  weiblichen  Individuen  die  Gegend  der  Mesosalpinx  und  des  Mes- 
ovariums  (Paroophoron,  Epoophoron,  Markstränge  des  Ovars). 

Bei  der  Erklärung  der  formalen  Genese  muß  man  deshalb  auf  Ent- 
wicklungsstadien zurückgehen,  in  denen  die  Urniere  auf  der  Höhe  ihrer  Aus- 
bildung steht  und  innige  räumliche  Beziehungen  zur  Milzanlage  erkennen 
läßt  (Pommer).  Bei  menschlichen  Embryonen  von  15  mm  größter  Länge  be- 
steht die  Milzanlage  nach  Fischel  meist  aus  drei  Höckern,  die  zwischen 
die  Urnieren-  und  die  Keim drüsenf alte  eingeschoben  erscheinen.  Diese  Ver- 
hältnisse bleiben  bis  zum  Ende  des  zweiten  oder  Anfang  des  dritten  Fötal- 
monats erhalten  (25  mm  größte  Länge).  Die  Urniere  (WoLFFscher  Körper) 
erreicht  bei  8-mm-Embryonen  beim  Menschen  ihre  größte  Ausdehnung 
(15  Segmente),  dann  beginnt  die  Rückbildung  vom  kranialen  Ende  aus. 
Das  Keimdrüsengebiet  erstreckt  sich  nach  Fischel  sukzessive  über  14  Seg- 
mente (vom  6.  Brust-  bis  zum  2.  Kreuzbeinsegment),  indem  sich  der 
kraniale  Pol  rückbildet,  während  der  kaudale  weiterwächst.  Von  dieser 
Rückbildung  des  Keimdrüsengebietes  werden  nur  die  drei  untersten  Seg- 
mente verschont.  Die  Rückbildung  der  Urniere  beginnt  früher  als  die  des 
Keimdrüsengebietes . 

Die  Vorbedingung  für  das  Zustandekommen  der  geschilderten  Miß- 
bildung ist  eine  Vereinigung  zwischen  Milzanlage  und  Urnierenfalte.  Als 
frühester  Zeitpunkt  (teratogenetische  Initialperiode)  kann  die  4. — 5.  Em- 
bryonalwoche gelten  (10  mm  größte  Länge),  in  der  die  Urniere  voll  ausge- 
bildet ist  und  die  Milzanlage  sich  eben  zu  differenzieren  beginnt.  Als  spätester 
Zeitpunkt  (teratogenetischer  Terminationsperiode)  muß  der  Beginn  der 
Kaudalverschiebung  der  Keimdrüse  in  der  8. — 10.  Woche  (20 — 25  mm 
größte  Länge)  angesetzt  werden.  Wahrscheinlich  wird  diese  Fehlbildung 
zwischen  der  6.  und  8.  Woche  entstehen,  da  sie  einerseits  eine  gut  ausge- 
bildete Milzanlage  zur  Voraussetzung  hat,  andererseits  eine  große  plastische 
Fähigkeit  der  Milz  fordert,  so  daß  man  den  Zeitpunkt  recht  früh  ansetzen 
muß,  weil  die  Formentwicklung  der  Milz  meist  in  der  12.  Woche  ziemlich 
abgeschlossen  ist. 

Ist  die  Milzanlage  an  die  Urniere  fixiert,  so  muß  sie  der  Rückbildung 
des  kranialen  Urnierenpols  folgen  und  dieser  ist  seinerseits  an  die  Rück- 
bildung des  Keimdrüsenfeldes  räumlich  gebunden.  Die  Rückbildung  der 
Urniere  und  des  Keimdrüsengebietes  erfolgt  retroperitoneal ;  da  die  Milz 
intraperitoneal  liegt  und  ihre  normale  Lage  beibehält,  muß  allmählich  ein 
frei  durch  die  Bauchhöhle  zur  Urniere  verlaufender  Strang  aus  der  Milz 
gleichsam  herausgesponnen  werden.  Bis  zu  diesem  Punkt  ist  die  Entwick- 
lung für  beide  Geschlechter  gleich.  Beim  männlichen  Geschlecht  erfolgt 
nun  eine  weitere  Verlängerung  und  Dehnung  des  Milzstranges  durch  den 
anschließenden  Descensus  des  Hodens,  beim  weiblichen  Geschlecht  ist  die 
Verlängerung  geringer,  da  es  keinen  Descensus  des  Ovars  gibt,  sondern 
nur  eine  Drehung  um  90°  erfolgt  (Fischel). 

Die  schließliche  Lage  des  Milzstranges  vor  den  Gedärmen  läßt  sich 
wohl  verstehen.  Zur  Zeit  des  Zurücktretens  des  extraabdominalen  Darm- 
konvoluts  in  die  Bauchhöhle  (40 — 50  mm  größte  Länge)  ist  der  Descensus 
des  Hodens  bereits  bis  zum  inneren  Leistenring  gediehen,  die  Drehung  des 
Ovars  bereits  im  Gange.  Es  ist  also  der  Milzstrang  bis  in  die  Gegend  der 
vorderen  Bauchwand  bzw.  beim  weiblichen  Geschlecht  bis  ans  kleine  Becken 
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ausgezogen.  Die  aus  dem  Nabelcölom  zurücktretenden  Darmschlingen 
lagern  sich  hinter  diesem  Strang,  nur  so  ist  ein  ungestörter  Ablauf  der 
Darmdrehung  und  der  sekundären  Mesenterialverklebung  möglich.  Für 
die  Richtigkeit  dieser  Darstellung  spricht  die  Tatsache,  daß  in  keinem 
Falle  Störungen  der  Mesenterialanheftung  oder  der  Darmdrehung  beob- 
achtet wurden.  Heitzmann  glaubt,  eine  retroperitoneale  Wanderung  des 
Milzteiles  annehmen  zu  müssen,  und  sieht  sich  zu  der  weiteren  Annahme 
gezwungen,  die  Tatsache  des  intraperitonealen  Verlaufs  des  Milzstranges 
durch  sekundäre,  mechanische  Ablösung  desselben  von  der  hinteren  Bauch- 
wand zu  erklären.  Für  diese  Hypothese  lassen  sich  keine  entwicklungs- 
geschichtlichen Tatsachen  anführen. 

Die  zeitliche  Entstehung  und  die  formale  Genese  dieser  Entwicklungs- 
störung darf  im  wesentlichen  als  geklärt  gelten.  Ueber  das  ursächliche 
Moment,  das  diese  Verwachsung  herbeiführt,  wissen  wir  nichts.  Sneath 
denkt  an  die  Möglichkeit  fötal-peritonitischer  Verwachsungen,  aber  es  fehlen 
in  allen  Fällen  entsprechende  Befunde,  und  schon  Pommer  hob  hervor, 
daß  für  seinen  Fall  peritonitische  Verwachsungen  als  erklärendes  Moment 
nicht  in  Frage  kämen. 

Man  soll  in  diesen  Fällen  nicht  von  Nebenmilzen  sprechen,  wie  dies 
Wiltschke  tut,  da  eine  klare,  meist  parenchymatöse  Verbindung  dieses 
Milzteiles  mit  der  übrigen  Milz  besteht.  Es  gibt  aber  echte  Nebenmilzen 
am  Nebenhoden  und  im  Samenstrang  (Talmann,  Finaly),  die  zweifellos 
eine  ganz  ähnliche  Entstehung  haben  (Näheres  siehe  bei  Nebenmilzen). 
Oselladore  fand  sogar  multiple  Nebenmilzen  am  linken  Hoden. 
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X.  Gewebsfehlbildungen  der  Milz. 

1.  Fehlbildungen  des  Milzgewebes  („Splenadenom"). 

Es  wurden  mehrfach  in  der  Milz  umschriebene  Knoten  und  Herde 
gesehen,  die  zum  Teil  als  Splenome  oder  Splenadenome  (Orth)  be- 
zeichnet wurden.  Es  sind  offenbar  nicht  alle  hier  beschriebenen  Befunde 
gleichartig.  Besonders  die  älteren  Befunde  sind  schwer  zu  beurteilen. 

Ein  Teil  dieser  Beobachtungen,  bei  denen  Bindegewebsvermehrung 
im  Vordergrund  steht,  dürfte  nicht  hierher  gehören.  So  beschrieb  Fried- 
reich (1865)  bei  einem  56jährigen  Mann,  der  einen  erweichten  Kleinhirn- 
tuberkel,  ein  Pleuraexsudat  und  Reste  tuberkulöser  Lungenveränderungen 
aufwies,  in  der  Milz  zahlreiche  kleinste  bis  erbsengroße  Herde,  die  etwas 
blasser  als  das  umgebende  Milzgewebe  waren.  Mikroskopisch  fand  sich  eine 
Vermehrung  der  Pulpazellen  und  starke  Bindegewebsanreicherung.  In  der 
Leber  waren  gleichfalls  ähnliche  Knoten  zu  sehen.  Dieser  Fall  ist  nicht  mehr 
eindeutig  einzureihen,  jedoch  dürfte  nicht  eine  Fehlbildung  des  Milzgewebes 
vorgelegen  haben.  Virchow  beschrieb  ähnliche  Veränderungen  als  partielle 
Hyperplasien,  die  als  etwas  hellere  graurote,  nicht  scharf  begrenzte  Partien 
von  höckrigem  oder  knotigem  Aussehen  sich  von  der  roten  Pulpa  abheben. 
In  manchen  Fällen  seien  diese  Hyperplasien  skrofulöser  Natur,  kamen  aber 
auch  ohne  Tuberkulose  vor.  Poscharisky  fand  unter  270  Sektionen  9mal 
multiple  Herdveränderungen  in  der  Milz  (3 — 10  und  mehr  im  Einzelfall) 
bei  Menschen  jenseits  des  20.  Lebensjahres.  Er  schildert  die  Herde  als  rund- 
lich oder  dreieckig,  0,3 — 1,2  cm  groß,  ziemlich  gut  begrenzt,  nicht  abge- 
kapselt, etwas  derber  und  blasser  als  die  Umgebung.  Ueber  den  mikro- 
skopischen Aufbau  schreibt  Poscharisky  folgendes:  „Die  Herde  bestehen 
aus  einem  Bindegewebsstroma,  das  in  verschiedenen  Richtungen  von  Ka- 
nälen durchzogen  ist,  die  mit  hohem  Endothel  austapeziert  sind."  Follikel 
fanden  sich  innerhalb  der  Knoten  höchstens  als  geringe  Reste.  Poscharisky 
selbst  deutet  seine  Befunde  nicht  als  Splenadenome,  sondern  als  umschriebene 
Herdsklerosen  unklarer  Herkunft.  Lubarsch  hält  es  für  wahrscheinlich, 
daß  es  sich  im  FRiEDREiCHschen  Fall  und  vor  allem  bei  den  Beobachtungen 
Poschariskys  um  verödete  Hämangiome  gehandelt  habe.  Er  selbst  fand 
unter  rund  10000  Sektionen  Erwachsener  derartige  Bildungen  in  der  Milz 
nur  18mal.  Dabei  ließen  sich  zwei  Haupttypen  unterscheiden.  Die  erste 
Gruppe  zeigte  nur  einzelne  Herde  mit  geringer  Vermehrung  der  Festigkeit 
gegenüber  der  Umgebung.  Mikroskopisch  ist  die  Abgrenzung  schwierig, 
man  sieht  in  umschriebenem  Gebiet  eine  Vermehrung  von  Retikulumzellen 
und  Rundzellen.  Diese  Befunde  deutet  Lubarsch  als  Fehlbildungen.  Die 
zweite  Gruppe  entspricht  den  Befunden  Poschariskys.  Die  Herde  sind 
meist  fleischrot,  derber  und  multipel.  Histologisch  findet  man  in  diesen 
Fällen  dickwandige  venöse  Blutgefäße,  die  durch  zellarmes  Bindegewebe 
voneinander  getrennt  sind.  Es  handelt  sich  um  Hämangiome  in  verschie- 
denen Stadien  der  fibrösen  Verödung. 

Davon  weichen  die  Schilderungen  umschriebener  Fehlbildungen  des 
Milzgewebes,  die  Orth  Splenadenome  genannt  hat,  ab.  Es  handelt  sich 
immer  nur  um  solitäre  Bildungen,  die  kirsch-  bis  mandarinengroß  sein 
können  und  sich  durch  hellere  Farbe,  festere  Konsistenz  und  ziemlich 
scharfe  Begrenzung  von  der  Umgebung  abheben.  Es  sind  in  dem  mir  zu- 
gänglichen Schrifttum  13  einschlägige  Beobachtungen  mitgeteilt,  die  zum 
Teil  sicher,    zum  Teil   wahrscheinlich   hierher   gehören  (Rokitansky, 
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Griesinger  [2  Fälle],  Orth,  Businco,  Orlandi  [2  Fälle],  Cesaris-Demel, 

VlGI,  PlSTOCCHI,  SCHRIDDE,  KUBIG,  PiCK-LUBARSCH). 

Rokitansky  sah  ein  aus  Milzgewebe  bestehendes,  kirschgroßes  Ge- 
bilde, welches  in  der  Tiefe  des  Milzgewebes  lag,  von  einer  faszien- 
artigen  Bindegewebshülle  umgeben  war  und  einer  Nebenmilz  glich. 
Desgleichen  beobachtete  Griesinger  in  Aegypten  zweimal  in  der  Milz 
einen  über  erbsengroßen  „Tumor",  der  etwas  heller  als  die  übrige  Milz  war, 
aber  durch  eine  vollkommen  glatte,  serosaartige  Haut  vollkommen  abge- 
schlossen schien,  so  daß  sich  das  Gebilde  bei  leichtem  Druck  im  ganzen 
herausheben  ließ.  Viel  größer  war  der  Knoten  in  Busincos  Beobachtung, 
der  bei  einem  58jährigen  Mann  einen  Knoten  von  6  cm  Durchmesser  fand, 
der  außen  kupferrot,  im  Zentrum  aber  mehr  grünlich  aussah,  harte  Beschaffen- 
heit aufwies  und  eine  fibröse  Kapsel  erkennen  ließ.  Ebenso  erwähnt  Pis- 
tocchi  (zitiert  nach  Vigi)  eine  fibröse  Abkapselung  des  Knotens.  Während 
in  diesen  Beobachtungen  von  Rokitansky,  Griesinger,  Businco  und 
Pistocchi  ausdrücklich  eine  fibröse  Kapsel  um  das  Gebilde  beschrieben 
wurde,  vermißten  die  anderen  Untersucher  eine  bindegewebige  Abgrenzung. 
Schridde  sah  einen  weißlichen,  kirschgroßen  Knoten,  und  Lubarsch  fand 
bei  einer  Beobachtung  Picks  gleichfalls  einen  scharf  abgegrenzten  weißlichen 
Knoten  in  der  Milz  eines  5jährigen  Mädchens.  Orlandi  beschrieb  bei  einer 
76jährigen  Frau  in  einer  Stauungsmilz  einen  mattroten,  rundlichen,  3,5  cm 
großen  Knoten  und  bei  einer  39jährigen  syphilitischen  Frau  mit  vergrößerter 
Milz  einen  etwa  ebensogroßen  grauen  Knoten.  Im  Falle  Vigis  handelte  es 
sich  um  einen  53jährigen  Mann.  Die  Milz  wog  260  g  und  maß  17  :  7  :  5,5  cm, 
ihre  Pulpa  war  stark  aufgelockert,  und  es  fand  sich  im  oberen  Pol  ein  5  cm 
großer,  runder,  dunkelroter,  scharf  abgegrenzter  Knoten  mit  weißlichen 
Streifen.  Aehnliche  Fälle  beobachteten  Cesaris-Demel  und  Pistocchi, 
deren  Arbeiten  mir  im  Original  nicht  zugänglich  sind.  Kubig  beobachtete 
in  einer  normal  großen  Milz  einen  dunkelroten,  festeren,  kirschgroßen, 
gestielten  Knoten.  Weitere  einschlägige  Beobachtungen  sollen  von  Lennan- 
der  und  Semple  beschrieben  worden  sein  (die  Arbeiten  waren  mir  nicht 
zugänglich). 

Mikroskopisch  sind  die  Befunde  nicht  ganz  gleich.  In  Busincos 
Fall  war  das  Zentrum  fibrös  und  zum  Teil  verkalkt.  Von  dort  strahlten 
radiär  bis  zur  Kapsel  bindegewebige  Züge  aus.  Im  übrigen  fand  sich  ein 
retikuläres  blutreiches  Gewebe  mit  Andeutungen  von  Bälkchen,  Lymph- 
knötchen  und  hyalinen  Arterien.  In  Orlandis  erstem  Fall  bestand  der 
Knoten  aus  Pulpa,  Lymphknötchen  und  Trabekeln.  Im  zweiten  Fall  war 
der  Knoten  blutarm,  zeigte  retikulären  Bau  und  ließ  Pulpa  und  Follikel 
erkennen.  Das  umgebende  Milzgewebe  zeigte  Druckwirkungen.  Bei  Vigis 
Beobachtung  war  das  Milzgewebe  in  der  Umgebung  des  Knotens  verdichtet, 
die  Follikel  hingen  hier  zum  Teil  zusammen.  Der  Knoten  selbst  war  fein- 
retikulär  gebaut  und  durch  konvergierende,  zum  Teil  gefäßführende  binde- 
gewebige Balken  in  einzelne  Areale  zerlegt.  Der  Grundplan  des  Milzgewebes 
war  auch  innerhalb  des  Knotens  erhalten.  Man  sah  zwischen  Sinus  und 
Kapillaren  größere  runde  und  ovale  Zellen,  sowie  Lymphozyten  und  wenig 
Plasmazellen.  Follikel  fehlten  innerhalb  des  Knotens  völlig,  und  auch  die 
Arterien  entbehrten  der  lymphatischen  Hülsen.  Cesaris-Demel,  dessen 
Angaben  ich  ebenso  wie  die  Pistocchis  nach  Vigi  anführe,  fand  innerhalb 
des  Knotens  reichlich  verkleinerte  Follikel,  die  von  der  Peripherie  bis  gegen 
das  Zentrum  zum  Teil  fibrös  verödet  waren.  Im  übrigen  bestand  der  „Tumor1' 
aus  Bindegewebe  mit  Verkalkungen  und  ließ  stellenweise  vereinzelte  kleine 
Riesenzellen,  sowie  Anhäufungen  eosinophiler  Leukozyten  erkennen.  Bei 
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Pistocchi  zeigte  der  Knoten  keinen  wesentlichen  Unterschied  in  seinem 
Aufbau  gegenüber  dem  normalen  Milzgewebe.  Bei  Kubigs  Beobachtung 
waren  die  Follikel  und  die  übrigen  Milzbestandteile  nur  im  „Stiel"  besser 
erhalten,  während  das  übrige  Gebilde  fibrös  induriert  war  und  reichlich 
Blutpigment  enthielt,  während  die  Milz  sonst  pigmentfrei  war.  Im  Falle 
Pick-Lubarsch  bestand  der  Knoten  aus  Pulpasträngen,  Retikulum  und 
ziemlich  blutleeren  Sinus,  während  Trabekel  und  Lymphknötchen  völlig 
fehlten.  Im  Gegensatz  dazu  sah  Schridde  nur  wenig  Pulpa  innerhalb 
des  Knotens,  der  hauptsächlich  aus  lymphatischem  Gewebe  bestand. 
Fraglich  ist,  ob  eine  Beob- 


Fig.  32.  Spienomknoten.  (31jähr.  g, 

S.  37/1897.  Beobachtung  von  Orth,  Fig.  33.  Spienomknoten.  Fall  Orth.  (Lupen- 

Sammlungspräparat  des   Göttinger  Vergrößerung.)  Die  Grenze  des  Knotens  ist 
Pathol.  Inst.)  [2/3  nat.  Gr.]  durch  Pfeile  markiert. 


liehe,  rundliche  Knoten,  die  sich  mikroskopisch  von  dem  normalen  Milz- 
gewebe hauptsächlich  durch  das  fast  völlige  Fehlen  von  Trabekeln  und 
die  geringe  Zahl  von  Lymphknötchen  unterschieden,  im  übrigen  aber  aus 
Pulpagewebe  bestanden. 

Die  Beobachtung  Orths  betrifft  einen  31jährigen,  an  Lungentuberkulose 
verstorbenen  Mann  (S.  37/1897).  Die  Milz  ist  in  der  Sammlung  des  Göttinger 
Pathologischen  Institutes  aufbewahrt  (Fig.  32).  Der  makroskopische  Be- 
fund Orths  lautet:  „Milz:  Stark  vergrößert,  enthält  Miliartuberkel  und 
einen  kleinwalnußgroßen  Tumor,  kugelig,  an  der  Oberfläche  eine  Vor- 
wölbung bewirkend,  scharf  gegen  das  übrige  Gewebe  abgesetzt,  Farbe  im 
ganzen  dunkelrot  (etwas  dunkler  als  das  umgebende  Gewebe).   In  den 
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zentralen  Abschnitten  etwas  heller,  durch  hellgraue,  im  ganzen  radiär  an- 
geordnete Streifen.  Konsistenz  derber  als  die  Umgebung." 

Neu  angefertigte  mikroskopische  Präparate  ließen  die  ge weblichen 
Einzelheiten  noch  recht  gut  erkennen.  Die  Milz  selbst  enthält  wenige  und 
kleine  Follikel,  sowie  lymphatische  Hülsen  um  die  Arterien.  Vereinzelt 
finden  sich  miliare  Tuberkel.  Der  Knoten  ist  mikroskopisch  nicht  ganz 
scharf  von  der  Umgebung  abgesetzt,  eine  bindegewebige  Begrenzung  fehlt 
vollkommen.  Die  großen  Trabekel  sind  zum  Teil  zur  Seite  gedrängt.  Follikel 
fehlen  innerhalb  des  Knotens  (Fig.  33).  Der  Knoten  ist  retikulär  gebaut 
und  enthält  sehr  zahlreiche  Sinus,  die  hier  weiter  sind  als  im  umgebenden 
Milzgewebe.  Auch  in  den  Maschen  des  Gewebes  finden  sich  reichliche 
Erythrozyten.  Die  Arterien  innerhalb  des  Knotens  lassen  keine  lymphati- 
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Fig.  34.  Spienomknoten.  Fall  Orth.  Rein  pulpöser  Aufbau  mit  Blutpigmentablagerung. 

(Starke  "Vergrößerung.) 

sehen  Scheiden  erkennen.  Man  sieht  gleichmäßig  im  Gewebe  gelagert 'runde 
bis  polygonale  Zellen,  die  größer  als  Lymphozyten  sind,  daneben  finden  sich 
in  geringerer  Menge  auch  Lymphozyten  und  Plasmazellen.  Ein  Teil  der 
Zellen  ist  mit  feinkörnigem  Blutpigment  beladen  (Fig.  34).  Vielfach  findet 
man  aufgetriebene  rundliche  oder  polygonale  Zellen,  die  in  die  Lichtung  der 
Sinus  vorspringen  oder  frei  innerhalb  derselben  liegen.  Im  Plasma  dieser 
Zellen  erkennt  man  zum  Teil  rundliche  Gebilde,  die  höchst  wahrscheinlich 
phagozytierten  Erythrozyten  entsprechen.  Elastisches  Gewebe  fehlt  fast 
völlig  innerhalb  des  Knotens,  und  auch  Bindegewebe  ist  nur  äußerst  wenig 
vorhanden.  Dieser  Befund  zeigt  im  ganzen  die  größte  Uebereinstimmung 
mit  der  Beobachtung  von  Vigi. 

In  allen  diesen  Fällen  handelt  es  sich  um  abgegrenzte,  zum  Teil  sogar 
abgekapselte  Bildungen  von  milzähnlichem  Bau.  Man  kann  dabei  ver- 
schiedene Typen  unterscheiden.  In  den  Fällen  von  Businco,  Orlandi, 
Pistocchi  und  Kubig  waren  alle  Bestandteile  des  Milzgewebes  ver- 
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treten,  wenn  auch  zum  Teil  stark  rückschrittlich  verändert.  Lubarsch 
unterscheidet  im  übrigen  zwischen  einer  pulpösen  Hamartie  und  einer 
follikulären  Hamartie.  Zur  pulpösen  Form  wären  die  Fälle  von  Orth, 
Vigi  und  Pick-Lubarsch  zu  rechnen.  Die  follikuläre  Form  ist  nur  durch 
die  Beobachtung  Schriddes  vertreten.  Vielleicht  gehört  auch  der  Fall 
von  Cesaris-Demel,  der  starke  rückschrittliche  Veränderungen  aufwies, 
zum  follikulären  Typ. 

Es  kann  kein  Zweifel  sein,  daß  hier  angeborene  Fehlbildungen  vor- 
liegen, wofür  auch  die  Beobachtung  von  Pick-Lubarsch  bei  einem 
5jährigen  Mädchen  spricht.  Gewiß  ist  aber  die  Abgrenzung  gegenüber 
erworbenen,  hyperplastischen  Prozessen  schwierig.  Rokitansky  hat  von 
einem  nebenmilzartigen  Gebilde  gesprochen,  und  auch  Kubig  hat  seinen 
Befund  in  diesem  Sinne  gedeutet.  Lubarsch  möchte  diese  Bildungen 
überhaupt  als  intralienale  Nebenmilzen  auffassen.  Diese  Deutung  könnte 
für  jene  Fälle,  in  denen  das  Gebilde  abgekapselt  war,  zutreffen.  Schwieriger 
erscheint  schon  der  Begriff  auf  jene  Vorkommnisse  anwendbar,  in  denen 
die  Knoten  zwar  alle  Bestandteile  des  Milzgewebes  enthalten,  aber  einer 
Kapsel  entbehren.  Unandwendbar  erscheint  mir  der  Begriff  einer  intra- 
lienalen  Nebenmilz  für  die  Fälle,  in  denen  nur  Pulpa  oder  nur  lymphatisches 
Gewebe  vorliegt.  Ich  glaube,  daß  man  es  in  allen  diesen  Fällen  mit  Hamartien 
zu  tun  hat,  die  zum  Teil  zu  einer  Isolierung  eines  Teiles  der  Milzanlage 
führen  können,  aber  außerdem  auch  eine  fehlerhafte  Zusammensetzung 
des  Gewebes  zeigen.  Ein  geringes  Wachstum  scheint  nur  in  vereinzelten 
Fällen  (Orlandi,  Vigi)  vorgelegen  zu  haben,  jedoch  kann  man  wohl  nicht 
von  Geschwülsten  sprechen. 

Bei  Tieren  habe  ich  ganz  entsprechende  Bildungen  nicht  beschrieben 
gefunden.  Henschen  führt  an,  daß  bei  Hunden  nicht  selten  knotige, 
lymphatische  Hyperplasien  der  Milz  vorkommen.  Allerdings  scheint  es  sich 
hier  mehr  um  konstitutionelle  Eigentümlichkeiten  zu  handeln,  als  um  Fehl- 
bildungen, da  besondere  Hunderassen  (Boxer)  bevorzugt  sind.  Kürzlich 
beschrieb  Monari  Hamartome  in  der  Hundemilz,  die  aus  innerhalb  der 
Milz  gelegenen  Knoten  von  milzartigem  Gewebe  bestehen.  Da  mir  die 
Arbeit  nicht  zugänglich  ist,  vermag  ich  nicht  zu  entscheiden,  ob  es  sich  um 
die  gleichen  Befunde  handelt,  die  Henschen  anführt  oder  nicht. 

2.  V  erlagerung  von  organfremden  Geweben  in  die  Milz  und  von 
Milzgewebe  in  andere  Organe. 

Einschlüsse  von  fremdem  Organgewebe  in  der  Milz  gehören  zu  den 
größten  Seltenheiten.  Es  liegen  bisher  5  Beobachtungen  von  Pankreas- 
einschluß  in  der  Milz  vor ;  3  beim  Menschen  (Weidmann,  Picou  und  Ramond 
1896,  Lubarsch  1925),  die  vierte  bei  einem  jungen  Kätzchen  (Kuntschick 
und  Salzer  1924)  und  bei  Schlangen  (Vipera  aspis)  (Laguesse).  Eine 
einzige  Beobachtung  betrifft  den  Einschluß  von  Lebergewebe  in  der  Milz 
(Schnyder). 

In  Weidmanns  Fall,  der  eine  21jährige,  an  Bauchfellentzündung  ver- 
storbene Frau  betraf,  lag  das  Pankreasgewebe  nahezu  ausschließlich  in  der 
verdickten  Milzkapsel.  Es  bestand  aus  einigen  Ausführungsgängen,  Drüsen- 
läppchen und  LANGERHANSschen  Inseln.  Im  Bereich  der  Milzpulpa  wurden 
nur  vereinzelte,  freiliegende,  nicht  durch  Bindegewebe  abgegrenzte  Pankreas- 
läppchen  gefunden,  andere  Mißbildungen  bestanden  nicht. 

Picou  und  Ramond  geben  an,  daß  sie  bei  einem  3monatigen  mensch- 
lichen Embryo  auf  mehreren  Schnitten  Pankreasgewebe  gesehen  haben, 
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das  in  die  Milz  vorgedrungen  war.  Die  am  weitesten  eingedrungenen  Epithel- 
stränge zeigten  beginnende  Dissoziation  und  schlechte  Färbbarkeit. 

Lubarsch  berichtete  über  Pankreasgewebe  in  der  Milz  einer  42  cm 
langen,  $,  nach  7  Stunden  verstorbenen  Frühgeburt;  es  bestanden  außer- 
dem zahlreiche  andere  Mißbildungen:  Wolfsrachen,  Zungencyste,  cystische 
Ependymabsehnürungen  am  Boden  der  Seitenventrikel,  zahlreiche  kleine 
und  kleinste  Nierencysten.  Die  Milz  war  mit  dem  Pankreasschwanz  durch 
perisplenitische  Verwachsungen  verbunden,  die  größere  zusammenhängende 


Fig.  35.  Einschluß  von  Pankreasgewebe  in  der  Milz'  einer  Totgeburt  nach  Lubarsch. 

Teile  von  Pankreasgewebe  enthielten.  Dieses  Pankreasgewebe  zeigt  mit 
Ausnahme  einer  stärkeren  Bindegewebsentwicklung  normale  Verhältnisse. 
LiANGERHANSsche  Inseln  waren  teilweise  in  den  Läppchen,  teilweise  isoliert 
vorhanden.  Von  einer  eingekerbten  Stelle  der  Milz  erstreckten  sich  breite 
Bindegewebszüge,  die  Pankreasläppchen  enthielten,  in  die  oberflächlichen 
Lagen  der  Milz.  In  der  Tiefe  der  Milz  —  ihre  ganze  Dicke  einnehmend  — 
fanden  sich  in  Gruppen  oder  vereinzelt,  von  reichlichem  Bindegewebe  um- 
geben, Pankreasausführungsgänge  (Fig.  35),  die  ein  hochzylindrisches 
Epithel  mit  vereinzelten  Becherzellen  aufwiesen  und  in  der  Lichtung  fett- 
haltige Zellen  sowie  einige  Leuko-  und  Lymphozyten  erkennen  ließen.  Ein- 
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Wucherung  von  Milzgewebe  in  die  Pankreasläppchen  war  nicht  zu  sehen, 
das  übrige  Milz-  und  Pankreasgewebe  war  unverändert.  Kongenitale  Lues 
(Spirochäten)  war  nicht  nachweisbar. 

Ganz  ähnliche  Befunde  konnten  Kuntschick  und  Salzer  bei  einem 
5  Wochen  alten  Kater  feststellen.  Hier  bestand  eine  umschriebene  Ver- 
schmelzung der  bindegewebigen  Hüllen  von  Milz  und  Pankreas.  Die  Milz 
war  von  zahlreichen,  bis  nahe  an  ihre  diaphragmale  Fläche  reichenden 
Pankreasläppchen  durchwachsen.  Die  Pankreasläppchen  waren  im  Gegen- 
satz zu  Lubarschs  Beobachtungen,  wie  im  Falle  Weidmanns,  meist  ohne 
Bindegewebshülle  in  die  Pulpa  eingelagert,  seltener  waren  Follikel  von  ihnen 
durchwachsen,  am  seltensten  lagen  sie  in  Trabekeln.  Die  Ausführungs- 
gänge ließen  sich  zum  Teil  (auf  Serienschnitten)  über  weite  Strecken  ver- 
folgen und  kehrten  durch  die  Verwachsungen  der  Kapsel  ins  Pankreas 
zurück,  zum  Teil  waren  sie  völlig  abgesprengt.  Die  Pankreasacini  ließen 
vielfach  deutliche  Zymogengranula  erkennen,  so  daß  für  diese  Läppchen 
eine  exokrine  Sekretion  angenommen  werden  mußte.  LANGERHANSsche 
Inseln  waren  nicht  vorhanden.  An  anderen  Pankreasläppchen  fanden  sich 
alle  Stadien  der  Gewebszerstörung  durch  Einwuchern  phagozytierender 
Milzelemente,  die  mit  Schwund  der  Zymogengranula  und  Isolierung  von 
Pankreasepithelien  in  der  Milzpulpa  einherging.  Das  Milzgewebe  war  auch 
in  das  Pankreas  selbst  vorgedrungen  und  hatte  auch  dort  mehrfach  Drüsen- 
schläuche umwachsen,  die  Zerfallserscheinungen  erkennen  ließen. 

Laguesse  beschrieb  bei  Schlangen  (vor  allem  bei  Vipera  aspis)  isolierte 
Pankreasläppchen  in  der  Milz,  die  hauptsächlich  aus  LANGERHANSschen 
Inseln  bestanden. 

Es  kann  kein  Zweifel  bestehen,  daß  es  sich  bei  diesen  Einschlüssen 
um  den  Ausdruck  von  Entwicklungsstörungen  handelt.  Lubarsch  meint 
für  seinen  Fall,  auf  Grund  der  Verwachsungen  zwischen  Milz  und  Pankreas 
einen  Zusammenhang  mit  entzündlichen  Vorgängen  annehmen  zu  müssen, 
durch  den  Teile  des  Pankreasschwanzes  in  die  Milz  „hineingezerrt"  worden 
seien.  Nach  der  Schätzung  des  Alters  der  Verwachsungen  auf  etwa  6  Wochen 
glaubt  Lubarsch,  daß  als  spätester  Zeitpunkt  der  7.  Fötalmonat  in  Be- 
tracht komme.  Ueber  andere  Verwachsungen  oder  entzündliche  Infiltrate 
wurde  nichts  berichtet,  so  daß  die  Deutung  als  entzündlicher  Vorgang 
nicht  gesichert  erscheint.  Auch  die  anderen  Untersucher  machen  keine 
Annahme  der  entzündlichen  Veränderungen  in  ihren  Fällen. 

Nach  der  Beobachtung  von  Picou  und  Ramond  wie  nach  den  Tatsachen 
der  Milzentwicklung  muß  man  die  Entstehung  dieser  Fehlbildung  wohl 
vor  den  3.  Monat  ansetzen,  da  zu  dieser  Zeit  die  Entwicklung  der  Milz- 
form  ziemlich  abgeschlossen  ist  und  die  Milz  bereits  ein  einheitliches,  in  der 
Regel  nicht  mehr  gelapptes  Organ  darstellt.  Der  7.  Fötalmonat  scheint 
doch  im  Falle  Lubarschs  als  ein  sehr  spät  gewählter  teratogenetischer 
Terminationspunkt,  da  man  bei  entzündlichen  Verwachsungen,  die  zu  diesem 
Zeitpunkt  aufträten,  nur  schwer  eine  Durchsetzung  der  ganzen  Dicke  der 
Milz  mit  Pankreasgängen  verstehen  könnte. 

Die  formale  Genese  dieser  Verlagerungen  bereitet  keine  großen 
Schwierigkeiten,  da  die  Milz  zunächst  (bei  Embryonen  von  15 — 30  mm 
Länge  nach  Fischel)  aus  mehreren,  teilweise  getrennten  Höckern  besteht, 
die  in  enger  Beziehung  zur  Pankreasanlage  gelegen  sind.  Kommen  Teile 
der  Pankreasanlage  zwischen  zwei  Höcker  der  Milzanlage  zu  liegen,  so 
können  sie  dort  dauernd  eingeschlossen  werden.  Gerade  diese  Einschließung 
zwischen  die  Höcker  der  Milzanlage  scheint  mir  am  ehesten  geeignet,  die 
von  Lubarsch  wie  von  Kuntschick  und  Salzer  betonte  Tatsache  zu 
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erklären,  daß  das  verlagerte  Pankreasgewebe  nahezu  bis  an  die  diaphrag- 
male  Fläche  der  Milz  heranreichte. 

Der  Vorgang  ist  ein  ganz  analoger  wie  bei  den  Milz-Urnierenver- 
wTachsungen  und  kann  wohl  am  besten  durch  Robert  Mayers  „illegale 
Zellverbindung"  gekennzeichnet  werden.  Die  kausalen  Momente  bleiben 
dunkel. 

Eine  einzigartige  Beobachtung  von  Lebergewebe  in  der  Milz  machte 
Schnyder  bei  einer,  nach  5  Tagen  an  einer  Pneumonie  verstorbenen  weib- 
lichen Frühgeburt.  Es  fand  sich  in  der  Milzpulpa  eine  kleine,  unscharf 
begrenzte  Gruppe  von  typischen  Leberzellbälkchen,  zwischen  denen  man 
Kapillarendothelien  deutlich  erkennen  konnte.  Die  Leberzellen  waren 
etwas  kleiner  als  diejenigen  in  der  Leber  desselben  Fötus  und  enthielten 
ein  bräunliches  Pigment.  Verwachsungen  zwischen  Leber  und  Milz  fehlten, 
über  sonstige  Mißbildungen  wurde  nichts  berichtet.  Eine  Erklärung  dieser 
Gewebsverlagerung  ist  sehr  schwierig,  da  sich  die  Leber  im  ventralen,  die 
Milz  im  dorsalen  Mesogastrium  entwickelt  und  so  der  Grund  der  Ver- 
sprengung  nicht  in  engnachbarlichen  Beziehungen  —  wie  bei  Milz  und 
Pankreas  etwa  —  gesucht  werden  kann. 

Robert  Mayer  gibt  an,  daß  für  die  subkapsuläre  Verlagerung  von 
isolierten  Nebennierenrindenknötchen  auch  die  Milz  in  Betracht  kommt. 
Eine  Beobachtung  dieser  Art  konnte  ich  im  Schrifttum  nicht  niedergelegt 
finden. 

In  analoger  Weise,  wie  eben  beschrieben,  kommen  auch  Verlagerungen 
von  Milzgewebe  in  andere  parenchymatöse  Organe  vor.  Verlagerungen 
von  Milzgewebe  ins  Pankreas  sind  nach  Lubarsch  nicht  sehr  selten,  sie 
wurden  auch  von  Kaufmann,  Gibbes,  Hironaka  beschrieben,  und  ich 
selbst  konnte  3  einschlägige  Fälle  beobachten.  Sie  bieten  meist  das  Aus- 
sehen von  Nebenmilzen  und  sollen  deshalb  an  jener  Stelle  eingehend  be- 
sprochen werden.  In  diesem  Zusammenhang  möchte  ich  nur  bemerken, 
daß  man  auch  bei  den  Milzeinschlüssen  ins  Pankreas,  ähnlich  wie  bei  den 
Pankreaseinschlüssen  in  der  Milz,  gelegentlich  eine  teilweise  Durchmischung 
beider  Gewebsarten  feststellen  kann  (Gibbes,  eigene  Beobachtung). 

Eine  Versprengung  von  Milzgewebe  in  die  Leber  hat  de  Tyssieu  nach 
Finalys  Mitteilung  beschrieben.  Die  Arbeit  war  mir  leider  im  Original 
nicht  zugängig. 
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XI.  Dysontogenetische  Milzgeschwülste. 

1.  Allgemeines. 

Die  Milz  ist  von  allen  Organen  am  seitesten  der  Sitz  primärer  Ge- 
schwülste (Lubarsch).  Die  größte  Bedeutung  besitzen  die  Gefäßgeschwülste, 
die  wahrscheinlich  größtenteils  auf  Entwicklungsstörungen  zurückzuführen 
sind  und  deshalb  hier  besprochen  werden  müssen.  Da  die  Lymphangiome 
innige  Beziehung  zu  den  Milzzysten  besitzen,  werden  sie  mit  diesen  gemeinsam 
erörtert,  so  daß  ich  mich  hier  im  wesentlichen  auf  die  Blutgefäßgeschwülste 
beschränken  kann.  Die  gleichfalls  vielfach  beschriebenen  Sarkome  der 
Milz,  die  als  Rundzellensarkome,  Spindelzellsarkome  oder  Lymph- 
sarkome geschildert  werden,  stehen  hier  nicht  zur  Erörterung,  da  sie 
keine  Beziehungen  zu  Entwicklungsstörungen  erkennen  lassen.  Einbezogen 
in  die  Darstellung  werden  nur  die  einwandfrei  aus  Gefäßgeschwülsten 
hervorgehenden  Angiosarkome  und  die  Endothelsarkome. 

Von  den  übrigen  in  der  Milz  vorkommenden  Geschwülsten  werden 
noch  Osteome  und  Chondrome  von  Kaufmann  und  Schridde  erwähnt, 
ohne  daß  im  Schrifttum  entsprechende  Beschreibung  aufzufinden  wären. 
Moltrecht  gibt  ausdrücklich  an,  daß  Chondrome,  Osteome,  Myxome 
und  Lipome  der  Milz  nicht  vorkommen  und  auch  Lubarsch  konnte  keine 
entsprechenden  Beobachtungen  nachweisen. 

2.  Lipome. 

Beim  Menschen  scheinen  auch  Lipome  nicht  beobachtet  zu  sein. 
Lubarsch  erwähnt  nur  das  gelegentliche  Vorkommen  von  Fettgewebs- 
läppchen  in  der  Umgebung  von  Milzgefäß  Verzweigungen.  Ich  sah  in  einer 
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Nebenmilz  einen  kleinen  Fettgewebsherd  zwischen  den  Lamellen  der  fibrösen 
Kapsel  (siehe  Abb.  19,  S.  802).  Stephan  beschrieb  bei  einer  14jährigen 
Terrierhündin  ein  haselnußgroßes  derbes  Lipom  in  der  Milz,  außerdem 
fanden  sich  Spindelzelltumoren  in  Leber,  Uterus  und  Mamma,  sowie  Krebs- 
wucherungen in  Pankreas  und  Schilddrüse. 


3.  Fibrome. 

Schließlich  sind  noch  in  6  Fällen  Fibrome  der  Milz  beschrieben  worden, 
die  in  ihrer  Deutung  nicht  ganz  geklärt  sind  (Rokitansky,  Willigk, 
Fink,  Orth,  Nattan-Larrier).  Rokitansky  spricht  von  einem  fibrösen 
Tumor  der  Milz  als  seltenen  Befund  in  Form  rundlicher,  höckeriger 
Massen  oder  in  Form  traubiger  Wucherungen  mit  körniger  Oberlläche  und 
einem  ähnlichen  Gefüge.  Willigk  sah  bei  einem  52jährigen  Mann  einen 
wallnußgroßen,  teilweise  ver- 
kalkten Knoten  im  Milzparen- 
chym,  der  aus  konzentrisch  ge- 
schichtetem Bindegewebe  be- 
stand, zum  Teil  elastische  Fasern 
enthielt  und  nur  teilweise  abge- 
kapselt war.  Aehnlieh  der  Be- 
fund Finks,  der  einen  haselnuß- 
großen scharfbegrenzten  Knoten 
in  der  Milz  fand.  Dieser  Knoten 
steht  in  Verbindung  mit  einem 
größeren  Gefäß.  Mikroskopisch 
war  im  Zentrum  nur  Binde- 
gewebe nachweisbar,  während 
in  den  Randbezirken  reichlich 
Gefäßquerschnitte  und  Blutpig- 
ment zu  sehen  waren.  Nattan- 
Larrier  sah  sogar  5  erbsen-  bis 
nußgroße  Fibromknoten  in  der 
Milz,  die  reich  an  Kapillaren  und 
muskulären  Gefäßen  waren.  Alle 
diese  Vorkommnisse  werden  von 
den  Beschreibern  als  Fibrome 
aufgefaßt.  Kraft  fand  einen  3  cm  großen,  scharf  abgegrenzten,  nicht  ab- 
gekapselten Knoten  in  der  Milz,  der  aus  Bindegewebe  bestand,  das  in  ver- 
schiedenen Richtungen  durchflochten  war,  und  reichlich  dünnwandige,  blut- 
gefüllte Hohlräume  enthielt.  Kraft  deutet  seinen  Befund  als  Angiofibrom  auf 
Basis  einer  Entwicklungsstörung  entstanden  (Hamartom).  Lubarsch  hält 
es  aber  für  möglich  oder  sogar  wahrscheinlich,  daß  es  sich  nicht  um  primäre 
Bindegewebsgeschwülste  handelt,  sondern  ebenso  wie  bei  den  sogenannten 
Fibromen  der  Leber  um  thrombosierte  und  fibrös  organisierte 
Angiome.  Lubarsch  belegt  seine  Ansicht  damit,  daß  er  zweimal  solche 
etwa  halb  kirschgroße  Knoten  in  der  Milz  gefunden  habe,  die  sich  bei 
Elastikafärbung  als  typische,  fibrös  verödete  Angiome  erkennen  ließen. 
Der  von  Orth  erwähnte  Fall  eines  Milzfibroms  befindet  sich  in  der  Sammlung 
des  Göttinger  pathologischen  Institutes.  Es  handelt  sich  um  einen  scharf 
begrenzten,  eiförmigen,  nicht  ganz  walnußgroßen  Knoten,  der  in  breiter 
Verbindung  mit  der  Milzkapsel  steht  (Fig.  36).  Das  fibröse  Gerüst  dieser 
sonst  etwas  atrophischen  Milz  tritt  stark  hervor.  Ich  konnte  den  Fall  auch 


Fig.  36.   Fibrom  der  Milz.   (Beobachtung  von 
Orth.  Sammlungspräparat  des  Göttinger  Pathol. 
Inst.)  [Ungef.  nat.  Gr.] 
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mikroskopisch  nachuntersuchen,  dabei  zeigt  sich,  daß  der  Knoten  nur  aus 
sehr  kernarmem,  derbem,  vielfach  hyalin  verquollenem  Bindegewebe  ohne 
Beimischung  elastischer  Fasern  besteht.  Reste  größerer  Gefäße  oder  Ab- 
lagerungen von  Blutpigment  sind  nicht  nachweisbar.  Es  kann  somit  kein 
Zweifel  sein,  daß  in  diesem  Fall  tatsächlich  ein  reines  hartes  Fibrom  vor- 
liegt. Allerdings  ist  es  möglich,  daß  der  Ausgangspunkt  nicht  das  fibröse 
Gerüst,  sondern  die  fibröse  Milzkapsel  war.  Im  übrigen  ist  die  Kapsel  überall 
zart,  nur  über  dem  Fibrom  fixiert,  ohne  hyaline  Verdickungen. 

Ein  walnußgroßes  leicht  ausschälbares  Fibrosarkom  der  Milz  be- 
schrieb Weichselbaum  bei  einem  21jährigen  Mann.  Der  Knoten  war  lappig 
gebaut  und  bestand  teils  aus  fibrillärem  Bindegewebe,  teils  aus  gefäß- 
reichem spindelzelligem  Gewebe.  Es  ist  auch  —  soweit  man  nach  der  Be- 
schreibung urteilen  kann  —  sehr  fraglich  ob  nicht  angiomatöser  Tumor 
mit  endothelialem  oder  sarkomatösem  Anteil  vorgelegen  hat.  Multiple 
„Sarkofibrome"  die  aber  nicht  mikroskopisch  untersucht  wurden,  be- 
schrieb Wilhelm  in  der  dreifach  vergrößerten  und  mit  der  Umgebung  ver- 
wachsenen Milz  eines  schweren  Arbeitspferdes. 

Die  Blutgefäßgeschwülste  der  Milz  lassen  sich  einteilen: 

a)  In  die  solitären  oder  multiplen  Angiome,  die  keine  nennens- 
werten Wachstumserscheinungen  darbieten  und  den  Fehlbildungen 
(Hamartomen)  näher  stehen  als  den  eigentlichen  Geschwülsten. 

b)  Die  meist  diffusen  Angioblastome  (mit  stärkeren  Wucherungs- 
vorgängen und  oft  starker  Vergrößerung  des  Organs,  die  als  echte 
Fehlbildungsgeschwülste  (Hamartoblastome)  aufzufassen  sind. 

c)  Die  Gruppe  der  Angioendotheliome,  zum  Teil  mit  sarko- 
matöser Entartung  und  Metastasenbildung. 

Eine  scharfe  Trennung  zwischen  den  einzelnen  Gruppen  dieser  Ein- 
teilung ist  nicht  möglich.  In  allen  diesen  Gruppen  finden  sich  Fälle,  bei 
denen  die  Gefäßgeschwülste  in  der  Milz  nur  eine  Teilerscheinung  einer  auch 
in  anderen  Organen  ausgeprägten  Angiomatose  sind. 

4.  Einfache  Angiome. 

Die  Angiome  der  Milz  sind  sehr  viel  seltener  als  die  der  Leber.  Virchow 
gibt  an  in  Würzburg  unter  271  Sektionen  2mal  Angiome  der  Milz  gefunden 
zu  haben.  Lubarsch  und  Theile  beobachteten  unter  1900  Sektionen  in 
Posen  3  gewöhnliche  Hämangiome  der  Milz  und  ein  sarkomatöses  Angiom. 
Jedoch  auch  dieser  Hundertsatz  scheint  Lubarsch  mit  Recht  noch  zu  hoch. 
Unter  rund  2000  Sektionen,  die  in  den  letzten  5  Jahren  im  Göttinger  patho- 
logischen Institut  ausgeführt  wurden,  fand  sich  kein  Milzangiom.  Auch 
Virchow  selbst  sagte,  daß  die  Angiome  in  der  Milz  noch  seltener  als  in 
der  Niere  seien. 

Meist  handelt  es  sich  um  mehr  oder  minder  scharf  abgegrenzte  erbsen- 
bis  walnußgroße,  nur  zum  Teil  mit  einer  fibrösen  Kapsel  umgebene  fleisch- 
rote oder  dunkelrote  Knoten,  die  schon  makroskopisch  deutlich  schwammigen 
Bau  erkennen  lassen  können.  Die  subkapsulär  gelegenen  Knoten  können 
sich  deutlich  über  die  Umgebung  vorwölben.  Es  können  solitäre  Knoten 
sein  (Theile  Fall  1,  Trappe,  Kraft),  oder  es  sind  2  Knoten  (Theile  Fall  2 
und  3),  meist  jedoch  handelt  es  sich  um  multiple  Angiome  (Stamm,  Albrecht, 
Ernst).  Wie  zahlreich  die  Angiome  sein  können,  zeigt  die  Beobachtung 
E.  F.  Müllers,  die  in  der  nicht  nennenswert  vergrößerten  (260  g  schweren) 
Milz  eines  30jährigen  Javaners  33  blaurote  Angiomknoten  fand. 


Einfache  Angiome. 
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In  diesen  Fällen  ist  die  Milz  meist  nicht  oder  nicht  stark  vergrößert 
(Theile,  Stamm,  E.F.Müller),  nur  Albrecht  spricht  von  einer  erheblichen 
Vergrößerung  in  seinem  Fall.  In  den  kavernösen  Fällen  ist  der  Aufbau  der 
verschieden  großen  Knoten  aus  weiten  Gefäßräumen  meist  schon  makro- 
skopisch deutlich,  wie  dies  das  in  der  Sammlung  des  Göttinger  pathologischen 
Institutes  aufbewahrte  Präparat  der  Beobachtung  Stamms  gut  erkennen 
läßt  (Fig.  37).  Dabei  wechseln  dunkelrote  Knoten,  die  zum  Teil  flüssiges 
Blut  enthalten  mit  mehr  grauroten  Knoten, 
deren  Gefäße  thrombosiert  sind  ab.  Spontan- 
ruptur eines  kavernösen  Hämangioms  der  Milz 
beobachteten  Haines  und  Mc.  Ilroy. 

Mikroskopisch  ist  das  Bild  nicht  immer 
ganz  gleich.  Zum  Teil  handelt  es  sich  um 
weitere  Bluträume  in  der  Pulpa  ohne  binde- 
gewebige Wandung,  zwischen  denen  das  Milz- 
gewebe komprimiert  ist  (Stamm).  E.  F.  Müller 
sah  neben  erweiterten  Venen  zahlreiche  Ka- 
pillaren und  dazwischen  endothelzellenähn- 
liche  Wucherungen.  Die  Auskleidung  der  Hohl- 
räume wird  gelegentlich  von  einem  auffallend 
hohen  Endothel  gebildet  (Albrecht).  Ueber- 
einstimmend  wird  angegeben,  daß  elastisches 
Gewebe  in  der  Wandung  der  Bluträume  fehlt, 
ebenso  wird  Bindegewebswucherung  vermißt. 
Neuangefertigte  Schnitte  des  STAMMSchen 
Falles  zeigen  einen  allmählichen  Uebergang 
in  das  normale  Milzgewebe,  wie  dies  auch 
Albrecht  angibt.  Im  Endothel  der  größeren 
blutführenden  Hohlräume  kann  Blutpigment 
gespeichert  werden  (Trappe).  Die  meisten 
blutführenden  Hohlräume  finden  sich  in 
Albrechts  Fall  in  der  Peripherie  der  Knoten. 
Die  Hohlräume  kommunizieren  vielfach  unter- 
einander und  man  sieht  Uebergänge  von 
Pulpakapillaren  in  die  Spalträume.  Innerhalb 
der  Knoten  werden  Follikel  vollkommen  ver- 
mißt, während  in  der  Umgebund  derselben 
reichlicher  und  größere  Follikel  vorkommen 
als  an  anderen  Stellen  der  Milz  (Albrecht, 
Trappe).  Die  Trabekel  können  bei  scharfer 
Abgrenzung  der  Knoten  seitlich  verdrängt 
erscheinen  (E.  F.  Müller).  In  Albrechts 
Fall  waren  in  der  Umgebung  der  Knoten 
nur  wenig  Trabekel  und  Venen,  die  Pulpa  war  sehr  hyperämisch,  ihre 
Zellen  vergrößert  und  zum  Teil  mit  Hämosiderin  beladen.  Organisations- 
vorgänge innerhalb  zum  Teil  thrombosierter  Angiome  werden  besonders 
im  Zentrum  nicht  selten  gesehen  und  können  bei  völliger  fibröser  Ver- 
ödung zur  Verwechslung  mit  Fibromen  führen,  wie  dies  2  Beobachtungen 
von  Lubarsch  veranschaulichen. 

Im  Falle  Ernsts,  der  ein  ljähriges  Kind  betrifft,  bei  dem  das  erste 
Hautangiom  14  Tage  nach  der  Geburt  aufgetreten  war,  waren  die  nicht 
sehr  zahlreichen  Angiome  der  Milz  nur  Teilerscheinung  einer  allgemeineren 
Angiomatose.  Es  fanden  sich  auf  der  ganzen  Haut  zerstreut  85  kleinste 


Fig.  37. 
Multiple 
kavernöse 

Häm- 
angiome 
der  Milz. 
(S.  173/1883/84, 49jähr.  <J.  Samm- 
lungspräparat des  Göttinger  Pa- 
triot. Inst.)    Veröffentlicht  von 
Stamm.   [Nat.  Gr.] 
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bis  markstückgroße  Angiome  und  ebenso  ließen  sich  auf  einer  queren  Leber- 
scheibe 50 — 60  Angiomknoten  von  1 — 30  mm  Durchmesser  zählen.  Ernst 
bezeichnete  die  Erscheinung  wegen  des  rasch  progredienten  Verlaufs  als 
Angioma  eruptivum  multiplex. 

Eine  vermutlich  hierhergehörige  Beobachtung  multipler  kavernöser 
Phlebektasien  in  einer  stark  vergrößerten  Milz  ohne  allgemeine  Stauungs- 
erscheinungen beschrieb  Fajans-Kaplan. 

Die  Deutung  dieser  Befunde  ist  eine  verschiedene.  Lubarsch  weist 
mit  Recht  darauf  hin,  daß  man  nicht  mit  Sicherheit  multiple  herdförmige 
Ektasien  von  Milzgefäßbezirken  auf  Basis  einer  Entwicklungsstörung  von 
herdförmigen  Stauungsatrophien  unterscheiden  kann.  Dies  gilt  vor  allem, 
wenn  es  sich  um  ältere  Individuen  handelt.  Auch  im  Falle  Fajans-Kaplan 
wird  diese  Entscheidung  offen  gelassen.  Die  Mehrzahl  der  Untersucher 
(Stamm,  Albrecht,  Trappe,  E.  F.  Müller)  deuten  die  Gefäßknoten  als 
Hamartien  aus  einer  angeborenen  Störung  der  Milzgefäßentwicklung 
hervorgegangen.  Bei  der  Beobachtung  Ernsts  ist  ja  auch  der  ab- 
solute Beweis  erbracht,  daß  tatsächlich  solche  multiple  Blutgefäß- 
knoten der  Milz  auf  Basis  einer  allgemeinen  und  lokalen  Störung  der 
Gefäßentwicklung  vorkommen.  Je  nach  der  Art  der  Abgrenzung,  der 
Größe  der  Knoten  und  der  Größe  der  Gefäßräume  kann  man  von 
Angiektasien,  einfachen  Angiomen  oder  kavernösen  Angiomen 
sprechen.  Jedenfalls  handelt  es  sich  nicht  um  autonom  wachsende  Ge- 
schwülste. 

Fraglich  ist,  ob  auch  die  von  E.  J.  Kraus  und  L.  Pick  in  der  Milz  bei 
Morbus  Gaucher  beschriebenen,  hirsekorn-  bis  kirschkerngroßen,  dunkel- 
roten, wabigen  Knoten,  die  aus  dichtgelagerten  ausgeweiteten  Bluträumen 
bestehen,  als  Fehlbildungen  aufzufassen  sind.  Während  E.  J.  Kraus  meint, 
daß  diese  kavernösen  Knoten  Fehlbildungen  seien,  die  nur  eine  Teilerscheinung 
des  abweichenden  Verhaltens  des  lymphatisch-hämatopoetischen  bei  der 
GAUCHERSchen  Krankheit  darstellten,  vertritt  L.  Pick  die  Auffassung, 
der  auch  Lubarsch  beitritt,  daß  es  sich  um  Sinuserweiterung  infolge  ört- 
licher Stauung  handle,  die  durch  Thrombosen  oder  Sinuskompression  bei 
Anhäufungen  von  GAUCHER-Zellen  entstünde.  Eine  gewisse  Besonderheit 
zeigen  diese  „Angiome"  im  histologischen  Bild,  da  nach  Pick  das  Gaucher- 
gewebe die  Wandung  der  Bluträume  durchsetzt  und  pilzförmig  in  die  Hohl- 
räume vorwuchert,  so  daß  losgelöste  GAUCHER-Zellen  im  Blut  angetroffen 
werden  können.  Ob  die  nicht  seltenen  fibrösen  Herde  in  GAUCHER-Milzen, 
in  denen  sich  zum  Teil  Blutpigment  findet,  nur  vernarbte  Nekrosen  sind, 
wie  Risel  und  Pick  meinen,  oder  auch  organisierte  Gefäßbezirke  darstellen, 
ist  nicht  völlig  gesichert. 

Auch  bei  Tieren  sind  mehrfache  Angiome  der  Milz  beobachtet  worden. 
So  fand  Pilliet  bei  einem  Versuchshund  einige  stecknadelkopfgroße 
und  einen  walnußgroßen  bluterfüllten  Hohlraum,  die  er  nach  dem  Aufbau 
als  venöse  Angiome  embryonalen  Ursprungs  deutet.  Martin  sah  in  der 
Milz  eines  Rindes  zahlreiche  bis  haselnußgroße  Bluträume,  die  teils  dünn- 
wandig waren,  teils  eine  straffe  bindegewebige  Wandung  aufwiesen. 
Ebenso  beobachtete  er  bei  einem  Pferd  in  der  enorm  vergrößerten  Milz 
zahlreiche  erbsen-  bis  faustgroße  Angiomknoten.  Milzangiome  bei  all- 
gemeiner Angiomatose  einer  Kuh  wurde  gleichfalls  von  Martin  be- 
schrieben und  Ravenna  berichtete  über  eine  entsprechende  Beobachtung 
beim  Pferd,  wo  die  Milz  von  zahlreichen  erbsen-  bis  naßgroßen  Angiom- 
knoten durchsetzt  war,  außerdem  fanden  sich  ebensolche  in  Niere,  Herz 
und  Lunge. 


Angioblastome. 
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5.  Angioblastome. 

Diese  echten  Gefäßgeschwülste  der  Milz  sind  noch  viel  seltener  als 
die  einfachen  Angiome.  Sie  unterscheiden  sich  von  der  ersteren  Gruppe 
nicht  immer  grundsätzlich  in  histolo- 
gischen Eigenheiten,  aber  sie  zeigen  als  .ri^SSKü.. 
Zeichen  des  echten  Geschwulstwachstums 
meist  eine  beträchtliche,  gelegentlich  f\ 
enorme  Vergrößerung  der  Milz  bei  weit-  -^W^j^^l^^^Km^ 
gehender  Zerstörung  ihres  Parenchyms. 
Entweder  sind  die  bis  taubengroßen  Knoten 
sehr  dicht  gelagert  oder  es  handelt  sich  um 
eine  fast  diffuse  Ausbreitung  innerhalb  der 
Milz.  Die  Knoten  ragen  vielfach  über  die 
Oberfläche  vor,  so  daß  die  ganze  ver- 
größerte Milz  ein  buckliges  Aussehen  be- 
kommt. Auf  dem  Schnitt  sind  die  Knoten 
weißlich,  derb  (Moltrecht)  oder  sie  zeigen 
einen  schwammigen  Aufbau  aus  größeren 
Bluträumen  (Frankenthal).  Zum  Teil 
sieht  man  dazwischen  noch  Reste  von 
Milzgewebe,  zum  Teil  handelt  es  sich  um 
eine  so  diffuse  Ausbreitung  der  Ge- 
schwulst, daß  die  ganze  Schnittfläche 
von  kleinsten  bis  haselnußgroßen  dunkel- 
roten Knötchen  und  Hohlraumverbänden 
durchsetzt  ist,  wie  im  Falle  von  Wassil- 
jeff  und  Protassewitsch  (Fig.  38).  Meist 
bestehen  starke  Verwachsungen  in  der 
Umgebung  des  Milztumors.  Im  Falle 
Böckelmanns,  der  auch  im  mikroskopi- 
schen Befund  eine  gewisse  Sonderstellung 
einnimmt,  fand  sich  nur  ein  Geschwulst- 
knoten (9,5:7:5,5  cm),  der  von  dem 
Rest  des  Milzgewebes  schalenartig  um- 
geben war.  Aehnlich  war  bei  v.  Benecken- 
dorfs und  Stedens  Beobachtung  ein  ge- 
ringer schalenartiger  Rest  von  Milzge- 
webe besonders  an  beiden  Polen  erhalten. 

Die  Größe  und  Gewichte  der  angiomatösen  Milzen  ergibt  sich  aus 
nachfolgender  Tabelle : 


Autor 

Alter  in 

Ge- 

Milz 

Jahren 

schlecht 

Größe 

Gewicht 

MOLTRECHT 

43 

3 

27:18:8 

3150 

v.  Beneckendorf 

53 

? 

17:8:4,5 
(halbe  Milz) 

Steden 

42 

<J 

26:21,5:14,5 

4125 

Homans 

22 

9 

15:11   :  4 

415 

Böckelmann 

IV* 

& 

12:  8  :  5 

Frankenthal 

68 

9 

25:17,5:13 

1950 

Wassiljeff  und 

Protassewitsch 

32 

35:16:10 

2900 

Kellert 

52 

9 

36:20:  8 

4770 

Schwarz 

35 

9 

24:18:10,5 

3500 

Näher 

42 

9 

24:20:10 

2500 
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Fia;.  39. 


Kavernös-cystischer  Abschnitt  mit  Verkalkung  (nach  Wassil- 

JEFF  U.  PrOTASSEWITSCH). 


Histologisch  ist  vom  normalen  Aufbau  der  Milz  meist  nicht  mehr 
viel  zu  finden.  So  waren  in  Moltrechts  Fall  nur  wenig  Trabekel  vorhanden, 

während  Fol- 
likel vollkom- 
men fehlten. 
An  Stelle  der 
Pulpa  fanden 
sich  weitere 
und  engere 

Bluträume, 
die  von  Ka- 
pillaren ge- 
speist wurden 
und  deutliche 
Endothelaus- 
kleidung  zeig- 
ten.   In  den 
Hohlräumen 
fanden  sich 
reichlich  Ery- 
throzyten, 
Leukozyten 
und  Fibrin. 
Das  Bild  kann 
wechselnd 

sein,  so  daß  Partien  größerer  Hohlräume  mit  kolloidartigem  Inhalt,  sowie 
Ablagerung  von  Kalk  und  Eisen  in  der  Wandung  (Fig.  39)  abwechseln  mit 
Anteilen,  die  blutführende  Hohlräume  verschiedenster  Art  Größe  in  dichtester 

Lagerung  erkennen  lassen 
(Fig.  40)  (Wassiljeff  und 
Protassewitsch).  Andere 
Zonen  können  stärker  bin- 
degewebig verdichtet  sein. 
Frankenthal  sah  zum 
Teil  noch  Reste  der  Pulpa 
und  kleine  Follikel.  Die 
kavernös  umgewandelten 
Sinus  enthielten  zum  Teil 
große  riesenzellartige  fett- 
freie Zellen,  die  teilweise 
reichlich  Hämosiderin  ge- 
speichert hatten  und  nach 
Picks  Urteil  sicher  keine 
Gaucherzellen  waren. 

Der  Befund  Böckel- 
manns weicht  etwas  ab. 
Es  wechseln  kavernöse 
lymphangiomähnliche  Ab- 
schnitte mit  Anteilen,  die  wie  Kapillarhämangiome  oder  Schwellkörper 
gebaut  sind.  Es  sind  außerdem  reichliche  Blutungen,  Ablagerungen  von 
Blutpigment  und  thrombenartige  Bildungen  zu  sehen.  An  anderen  Stellen 
sind  die  Zellen  so  dicht  gelagert,  daß  ein  Bild  ähnlich  einem  Myxosarkom 
zustande  kommt.   Außer  der  Milzgeschwulst  waren  in  diesem  Fall  als 


Fig.  40. 


Rein  angiomatöser  Abschnitt  (nach  Wassil- 
jeff u.  Protassewitsch). 


Angiosarkome  und  Angioendotheliome. 
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Zeichen  einer  allgemeineren  Entwicklungsstörimg  des  Blutgefäßsystems 
zahlreiche  Haut-  und  Schleimhautangiome  vorhanden. 

Homans  Beobachtung  ist  nicht  ganz  geklärt.  Es  wurde  zunächst  ein 
10 :  3  cm  großer  angiomatöser  Tumor  mit  einer  Nebenmilz  entfernt.  Erst 
als  wieder  blutiger  Aszites  auftrat,  wurde  die  gleichfalls  völlig  angiomatöse 
Milz  exstirpiert.  Es  ist  möglich,  daß  die  Angiombildung  im  Netz  begonnen 
hat.  Zwei  Beobachtungen  von  Cesaris-Demel,  sowie  von  Villard  und 
Santy,  die  mir  im  Original  nicht  zugänglich  sind,  so  daß  ich  mich  auf  die 
Angaben  von  Smith  und  Rusk  beschränken  muß,  scheinen  kavernöse 
Angiome  in  erheblich  vergrößerten  Milzen  zu  betreffen,  wobei  neben  der 
Gefäßwucherung  auch  die  Wucherung  der  Endothelzellen  beträchtlich  ge- 
wesen sein  muß.  Smith  und  Rusk  nehmen  deshalb  an,  daß  es  sich  um 
Angiome  mit  Uebergang  in  Endotheliome  gehandelt  habe. 

Die  Beurteilung  dieser  Befunde  durch  die  Autoren  ist  wechselnd. 
Moltrecht,  Homans  und  Böckelmann  zweifeln  nicht,  daß  es  sich  um  echte 
Gefäßgeschwülste  handelt,  allerdings  neigt  Böckelmann  eher  der  Annahme 
eines  Lymphangioms  zu.  Es  ist  besonders  in  diesem  Fall,  der  ein  l1/4  Jahre 
altes  Kind  betrifft  und  auch  an  Haut  und  Schleimhäuten  multiple  Angiome 
aufweist,  kein  Zweifel,  daß  die  Milzgeschwulst  als  Hamartoblastom  auf- 
gefaßt werden  muß.  Auch  Wassiljeff  und  Protassewitsch  nehmen 
Hamartome  als  Grundlage  der  Geschwulstwucherung  in  ihrem  Fall  an, 
betonen  aber,  daß  sich  eine  postembryonale  Entstehung  durch  eine  „Endo- 
theliose"  nicht  ausschließen  lasse.  Frankenthal  meint  seinen  Fall  als 
kavernöse  Umwandlung  von  den  Gefäßgeschwülsten  abtrennen  zu  sollen. 
Eine  andere  Erklärung  als  die  Zurückführung  auf  geschwulstartige  Fehl- 
entwicklung konnte  Frankenthal  allerdings  auch  nicht  geben,  so  daß  die 
bedingte  Einreihung  bei  den  Angiomen  nicht  unberechtigt  erscheint. 

Vielleicht  in  diese  Gruppe  gehören  2  Beobachtungen  Geipels,  deren 
erste  einen  14:14  cm  großen  vereiterten  kavernösen  „Tumor"'  am  Milz- 
hilus betrifft,  der  in  den  Dickdarm  perforiert  war.  Das  amyloidveränderte 
Milzgewebe  war  großenteils  durch  Blutung  zerstört,  die  \Tenen  ließen  deut- 
liche Varikositäten  erkennen.  Es  ließ  sich  nicht  sicher  entscheiden,  ob 
Blutung  aus  Varizen  oder  ein  durch  Blutung  zerstörtes  Hämangiom  vorlag. 
Bei  der  2.  Beobachtung  handelt  es  sich  um  die  1400  g  schwere  Milz  eines 
Phthisikers,  die  auf  der  Schnittfläche  zahllose  Stecknadelkopf-  bis  kirschgroße, 
zum  Teil  thrombosierte  Hohlräume  enthielt,  die  alle  zusammenhingen  und 
eine  perlschnurartige  Anordnung  erkennen  ließen.  Das  Pulpagewebe  war 
komprimiert  und  bildete  ohne  Endothelauskleidung  direkt  die  Wandung 
der  Hohlräume.  Geipel  denkt  eher  an  eine  eigenartige  Form  der  Hämatom- 
bildung  als  an  eine  Gefäßgeschwulst. 

6.  Angiosarkome  und  Angioendotheliome. 

Da  die  unausgereiften  und  metastasierenden  Formen  der  Blutgefäß- 
geschwülste vielfach  sowohl  histologisch  wie  histogenetisch  enge  Beziehungen 
zu  den  ausgereiften  Angioblasten  erkennen  lassen,  so  können  die  Erwägungen 
hinsichtlich  der  Entstehung  der  Angiome  aus  Gewebsfehlbüdungen  mit 
einer  gewissen  Einschränkung  auch  auf  die  Angiosarkome  und  Angio- 
endotheliome übertragen  werden.  Aus  diesem  Grunde  erscheint  auch  die 
Besprechung  dieser  Geschwülste  in  Zusammenhang  mit  den  Entwicklungs- 
störungen nötig,  ohne  daß  damit  gesagt  werden  soll,  daß  alle  Vorkommnisse 
dieser  Geschwulstgruppe  tatsächlich  auf  Entwicklungsstörungen  zu  be- 
ziehen seien.  Die  reinen  Endotheliome  und  Endothelsarkome  ohne 


Schwalbe-Gruber,  Morphologie  d.  Mißbildungen.    III,  3. 


55 


840 


Kapitel  XI. 


Gefäßwucherung,  wie  sie  von  Bunting,  Pasinetti,  Smith  und  Rusk, 
Temoin  und  Bonnel,  sowie  Weichselbaum  beschrieben  wurden,  sollen 
hier  ebensowenig  wie  das  Peritheliom  (Cerkasov)  näher  erörtert  werden, 
da  Beziehungen  dieser  vom  Endothel  ausgehenden  Geschwülste  zu  Ent- 
wicklungsstörungen nicht  wahrscheinlich  sind. 

Die  sarkomatösen  Angiome  und  Angioendotheliome  der  Milz  sind  ebenso 
selten  wie  die  ausgereiften  Angioblastome.  Die  Angiosarkome  und  die  sarko- 
matösen Angioendotheliome  stehen  zweifellos  in  sehr  naher  Beziehung  und 
es  kann  im  Einzelfall  schwierig  sein,  die  beiden  Formen  zu  unterscheiden. 
Es  wäre  vielleicht  auch  naheliegend,  bei  der  allgemeinen  Zurückhaltung  und 
Kritik  gegenüber  dem  Endotheliombegriff  die  Gruppe  ganz  fallen  zu  lassen. 
Ich  möchte  dies  im  vorliegenden  Fall  aus  zwei  Gründen  nicht  tun.  Erstens 
ist  es  immer  eine  mißliche  Sache,  eine  Beobachtung  nur  nach  der  Beschreibung 
anders  zu  deuten,  als  dies  der  Autor  getan  hat,  und  zweitens  wird  durch 
das  Wort  Endotheliom  angedeutet,  daß  die  Wucherung  solider  Zellverbände 
im  Vordergrund  steht  gegenüber  der  Ausbildung  fertiger  Gefäße. 

In  allen  diesen  Fällen  ist  die  Milz  oft  sehr  stark  vergrößert,  von  Knoten 
durchsetzt,  meist  verhärtet  und  oft  mit  der  Umgebung  verwachsen.  Die 
wesentlichsten  Daten  der  wenigen  einschlägigen  Fälle,  die  ich  im  Schrifttum 
auffinden  konnte,  sind  in  folgender  Tabelle  zusammengestellt. 

Auf  der  Schnittfläche  sieht  man  entweder  dicht  gelagerte  Knoten, 
oder  eine  fast  völlige  Erfüllung  der  Milz  durch  das  Geschwulstgewebe. 
Tödliche  Blutung  aus  einem  geplatzten  Knoten  eines  malignen  Hämangioms 
der  Milz  beobachtete  Wright. 

Mikroskopisch  sind  meist  nur  geringe  Reste  von  Milzgewebe  erkenn- 
bar. Die  Geschwulst  zeigt  recht  wechselnde  Bilder  auch  an  verschiedenen 
Stellen  eines  Falles.  Es  wechseln  angiomatös-kavernöse  Abschnitte  mit 
endotheliomatösen  und  sarkomatösen  Anteilen  ab.  Gerade  daraus  kann 
man  die  Zusammengehörigkeit  dieser  verschiedenen  Geschwulstformen 
erkennen.  Ausgereifte  Geschwülste  liegen  nur  in  den  Beobachtungen  von 
Langhans  und  Jopson  vor,  wobei  im  LANGHANSschen  Fall  der  Angiom- 
charakter  das  Bild  beherrscht,  während  bei  Jopson  der  Endotheliombau 
stärker  hervortritt.  Alle  anderen  Beobachtungen  enthalten  auch  sarko- 
matöse Anteile,  die  zum  Teil  wie  Spindelzellsarkome  gebaut  sind,  zum 
Teil  mehr  Fibrosarkome  oder  Endothelsarkome  darstellen.  Besonders  klar 
zeigt  die  innige  Verquickung  der  einzelnen  Geschwulstformen  die  Be- 
obachtung von  Lubarsch  und  Theile.  Es  ist  dabei  besonders  kennzeichnend, 
daß  neben  sehr  unreifen  und  mitosenreichen  sarkomatösen  Abschnitten 
auch  durchaus  typisch  gebaute  Angiomanteile  angetroffen  werden. 

In  6  von  den  10  angeführten  Fällen  ist  die  Geschwulstbildung  nicht  auf 
die  Milz  beschränkt,  sondern  es  finden  sich  auch  in  der  Leber  zum  Teil 
multiple  Geschwulstknoten,  die  (ine  enorme  Vergrößerung  der  Leber 
(Langhans,  Jores)  bedingen  können.  Im  Falle  Lübarsch-Theile  war 
außerdem  Knoten  in  der  Lunge  und  ein  hämorrhagisches  Spindelzellen- 
sarkom im  Magen  vorhanden,  und  bei  der  Beobachtung  von  Pick-Schlopsnies 
bestanden  multiple  Geschwulstknoten  im  Knochenmark.  Ugriumow  sah 
in  Leber,  Lunge  und  Nebenniere  Geschwulstknoten.  Es  stellt  sich  nun  die 
Frage  in  welcher  Abhängigkeit  die  Geschwulstlokalisationen  voneinander 
sind.  Zunächst  erscheint  es  naheliegend,  die  Milz  als  Sitz  der  meist  größten 
Geschwulst  für  den  Träger  des  Primärtumors  zu  halten  und  die  Leber- 
geschwülste als  hämatogene  Metastasen  zu  deuten.  Dies  kann  in  einzelnen 
Fällen  zutreffen.  In  anderen  Fällen  ist  es  jedoch  wahrscheinlicher,  daß 
multiple  Primärgeschwülste  vorliegen.   So  zeigt  gerade  die  Beobachtung 
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von  Lubarsch-Theile  neben  sarkomatösen  Knoten  in  der  Leber  auch 
typische  reine  Angiome,  die  sich  nicht  zwanglos  als  Metastasen  deuten 
lassen,  wenn  auch  gelegentlich  typische  Angiome  metastasieren  können. 
Dagegen  sind  wohl  die  Knoten  in  der  Lunge  mit  großer  Wahrscheinlichkeit 
als  Metastasen  zu  deuten.  Auch  Lubarsch  beantwortet  die  gestellte  Frage 
dahingehend,  daß  man  es  zum  Teil  vielleicht  mit  Erscheinungen  einer 
Angiomatosis  multiplex  oder  universalis  zu  tun  habe.  Die  Be- 
obachtung von  Pick  und  Schlopsnies  zeigt  noch  deutlicher  den  systemi- 
sierten  Charakter  der  Geschwulstbildung  in  Milz,  Leber  und  Knochen- 
mark, ohne  daß  hier  Anhaltspunkte  bestanden,  an  gewöhnliche  Metasta- 
sierung zu  denken.  Noch  ausgesprochener  ist  der  systemisierte  Charakter 
der  Geschwulstbildung  in  einem  Falle  Grabowskis  (zitiert  nach  Lubarsch). 
Es  handelt  sich  um  ein  „Angioma  sarcomatodes  systematisatum"  bei  einem 
32jährigen  Mann,  dem  7  Monate  vor  dem  Tode  eine  3080  g  schwere  Milz- 
geschwulst entfernt  wurde.  Bei  der  Sektion  fanden  sich  auch  in  Leber, 
Nebennieren,  Nieren,  Lymphknoten  und  Knochenmark  „Gefäßendothel- 
wucherungen  mit  Tendenz  zu  kavernomähnlichen  Bildungen"  und  „typische 
sarkomatöse  Endothelwucherungen,  besonders  in  Leber  und  Milz". 
Grabowski  deutet  seinen  Befund  als  systemisierte  Gewächsbildung  des 
„retikuloendothelialen  Apparates".  In  diesem  Zusammenhang  ist  daran 
zu  erinnern,  daß  auch  bei  den  Angioblastomen  (Böckelmann)  einzelne 
Fälle  bekannt  geworden  sind,  bei  denen  die  Milzangiome  nur  Teilerscheinung 
der  allgemeineren  Angiomatose  waren.  Ein  Lymphangioendotheliom 
der  Milz  und  beider  Nieren  mit  geringer  angioplastischer  Tendenz  beschrieb 
Barth. 

Zwei  große  teleangiektatische  Spindelzellsarkome  mit  Pseudozysten 
in  Milz  (1200  und  1300  g)  und  Netz  bei  Hunden  beobachtete  Petit. 
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XII.  Dysontogenetische  Milzzysten. 

1.  Allgemeines. 

Es  ist  notwendig,  im  Rahmen  der  Entwicklungsstörungen  auch  die 
Zysten  der  Milz  zu  besprechen,  da  ein  Teil  derselben  sicher,  ein  anderer 
Teil  möglicherweise  auf  Fehlbildungen  zurückgeht.  Leider  ist  es  wegen 
der  besonderen  Verhältnisse  der  Milzzysten  nicht  möglich,  eine  klare  ätio- 
logische Einteilung  zu  geben.  Sogar  die  allgemeine  Einteilung  in  echte 
Zysten  mit  epithelialer  oder  endothelialer  Auskleidung  und  Pseudozysten 
ohne  eine  solche  Auskleidung  ist  nicht  klar  durchführbar,  da  zweifellos  oft 
der  auskleidende  Zellbelag  echter  Milzzysten  im  weiteren  Verlauf  verloren- 
gehen kann.  Lubarsch  weist  mit  Recht  darauf  hin,  daß  man  nicht  alle 
Milzzysten  ohne  zellige  Auskleidung  für  Pseudozysten  halten  dürfe.  Es 
bleibt  also  gelegentlich  im  Einzelfall  unentscheidbar,  ob  eine  echte  Zyste 
oder  eine  Pseudozyste  vorliegt.  Auch  die  früher  versuchte  Einteilung 
der  Milzzysten  nach  dem  Inhalt  in  seröse,  serös-blutige  und  serös-eitrige 
(Poterel  und  Maisonneuve)  ist  nicht  befriedigend,  da  in  der  Gruppe  der 
serös-blutigen  Zysten  reine  Blutungszysten  und  seröse  Zysten,  in  die  es 
sekundär  hineingeblutet  hat,  zusammengefaßt  sind.  Deshalb  hat  Fowler 
eine  neue  Einteilung  der  Milzzysten  vorgeschlagen,  die  manches  für  sich  hat: 

1.  Traumatische  (Pseudo-)Zysten,  die  aus  Hämatomen  hervorgehen, 
meist  groß  und  unilokulär  sind  und  erst  sekundär  serös  werden  können. 

2.  Infoliationszysten,  die  aus  traumatischen  oder  entzündlichen  Ein- 
schlüssen von  Peritonealepithel  hervorgehen.  Sie  sind  meist  klein  und 
multipel,  oft  oberflächlich,  subkapsulär,  selten  auch  in  der  Tiefe  gelegen. 

3.  Dilatationszysten,  aus  ektasierten  Milzsinus  hervorgegangen. 

4.  Desintegrationszysten,  die  aus  Infarkten  oder  Parenchymnekrosen 
entstandene  Pseudozysten  darstellen. 

5.  Neoplastische  Cysten,  die  als  zystische  Lymphangiome  oder  Häm- 
angiome aufzufassen  sind. 

6.  Degenerationszysten,  die  durch  sekundäre  Umwandlung  der  neo- 
plastischen Zysten  entstehen. 

Als  sicher  nicht-dysontogenetischen  Ursprungs  sind  die  oft  außerordent- 
lich großen  hämorrhagischen  Pseudozysten  anzusehen,  die  nach 
Traumen  oder  im  Verlauf  von  Malaria,  seltener  auch  nach  spontanen  Gefäß- 
rupturen (Harnett)  oder  möglicherweise  bei  Platzung  eines  Aneurysmas 
der  Milzarterie  (Schalita)  auftreten.  Krekeler  hat  etwas  über  30  Fälle 
großer  Blutungszysten  in  der  Literatur  aufgefunden,  von  denen  13  mit 
mehr  oder  minder  großer  Wahrscheinlichkeit  rein  traumatisch  bedingt 
waren,  während  in  7  Fällen  außerdem  Malaria  bestand.  2  Fälle  traten  bei 
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Puerperalfieber  und  3  in  Anschluß  an  Geburtstrauma  auf.  Bei  8  nicht- 
traumatischen Blutungszysten  der  Milz  lag  6mal  Malaria  vor,  lmal  Tuber- 
kulose und  lmal  Stauungsmilz.  Als  differentialdiagnostisches  Moment 
gegenüber  echten  Zysten,  die  etwa  ihre  zellige  Auskleidung  verloren  haben, 
gibt  Krekeler  an,  daß  die  Zystenwand  arm  an  Elastika  ist  und  daß  Trabekel- 
fortsätze mit  Pulparesten,  Milzgewebstrümmern  und  Blutpigment  als  leisten- 
artige Gebilde  an  der  Innenwand  vorspringen.  Diese  Befunde  gestatten 
in  Verbindung  mit  der  charakteristischen  Anamnese  die  Diagnose  Blutungs- 
Pseudozyste.  Der  Inhalt  dieser  Zysten  ist  wenig  maßgebend  für  die  Diagnose. 
Es  können  sich  flüssiges  oder  geronnenes  Blut  sowie  alle  Abbaustufen  des 
Blutfarbstoffs  vorfinden,  gelegentlich  in  Form  bräunlich-bröckeliger,  sehr 
cholesterinreicher  Massen;  oder  es  kann  auch  klare  Flüssigkeit  ange- 
troffen werden. 

In  2  Fällen  mit  sicherem  Trauma  in  der  Anamnese  wird  allerdings 
ausdrücklich  eine  epitheliale  Auskleidung  der  Zystenwand  angegeben 
(Crede,  Moreschi  und  Ghetto).  In  der  CREDEschen  Beobachtung,  die 
Birch-Hirschfeld  histologisch  untersuchte,  wird  sogar  von  Plattenepithel 
gesprochen,  das  die  netzartig  gebaute  Zystenwand  bekleidete.  Es  muß 
unentschieden  bleiben,  ob  in  diesen  Fällen  eine  sekundäre  „endotheliale" 
Auskleidung  einer  Hämatom-Pseudozyste  vorlag  oder  ob  tatsächlich  echte 
Zystenbildungen  schon  vor  dem  Trauma  bestanden.  Im  letzteren  Falle 
ließ  sich  eine  Entwicklungsstörung  nicht  ausschließen.  Solche  Blutungs- 
zysten können  sehr  groß  werden.  So  fanden  Heurtaux  9%  1,  Fiscenko 
(zit.  n.  Krekeler)  7  1,  Spencer  Wells  4  1,  Lombard  4  1  Inhalt  der  Zyste. 

Sicher  ohne  Beziehung  zu  Entwicklungsstörungen  stehen  auch  die 
seltenen  Pseudozysten,  die  aus  erweichten  Infarkten  (Gosselin,  Dobr- 
zaniecki)  oder  durch  Umwandlung  von  Abszessen  (Mattei)  entstehen 
sollen  und  die  den  Disintegrationszysten  Fowlers  entsprechen.  Lubarsch 
bezweifelt  diese  Art  der  Zystenbildung,  da  meist  Narben  aus  solchen  Herden 
entstellen. 

Die  weitaus  häufigsten  Milzzysten,  die  schon  Morgagni  bekannt  waren 
(zit.  n.  Federschmidt),  sind  die  multiplen  oft  am  vorderen  Rand,  außerhalb 
oder  wenig  unter  der  Kapsel  gelegenen,  höchstens  erbsengroßen  Zysten, 
die  auf  verschiedene  Weise  erklärt  wurden.  Sie  treten  meist  in  Gemein- 
schaft mit  kleinen,  knöpfchenartigen  Pulpaprolapsen  auf  und  sind  häufig 
von  zöttchenförmigen  Bindegewebsanhängen  oder  Verwachsungen  umgeben. 
Der  größte  Teil  dieser  Milzzysten  hat  wohl  sicher  nichts  mit  Entwicklungs- 
störungen zu  tun,  sondern  ist  abhängig  von  den  eben  erwähnten  Pulpa- 
prolapsen, die  im  Verlauf  von  meist  infektiösen  Milzschwellungen  bei  kleinen 
Kapselrupturen  besonders  am  vorderen  Milzrand  entstehen.  Diese  Zysten 
wurden  einerseits  vom  Peritonealepithel  (Renggli,  Welti,  Wohlwill,  Jama- 
shita,  Ziegelwallner,  Ramdohr  u.  a.)  anderseits  vom  Gefäßendothel,  vor 
allem  von  Lymphgefäßen  (M.  B.  Schmidt,  Aschoff,  Hoeft,  Federschmidt) 
abgeleitet.  Da  die  Form  der  auskleidenden  Zellen  eine  sichere  Unterscheidung 
zwischen  Peritonealepithel  und  Lymphgefäßendothel  nicht  gestattet,  wie 
Aschoff  mit  Recht  hervorhebt,  bleibt  die  Deutung  in  vielen  Fällen  offen. 
Müller,  Jamashita  und  Kühne  meinen,  daß  Peritonealepithel  und  Lymph- 
gefäßendothel an  der  Zystenbildung  beteiligt  sind.  Während  Renggli 
vor  allem  an  eine  Verlagerung  des  Peritonealepithels  während  der  Ent- 
wicklung denkt,  betont  Ramdohr  und  Welti  wohl  mit  Recht,  daß  die  Ein- 
schlüsse im  postfetalen  Leben  entstehen  dürften,  besonders  durch  Wucherung 
des  Kapselepithels  unterhalb  der  Pulpaprolapse.  Eine  direkte  Versprengung 
des  Epithels  in  die  Tiefe  (Ziegelwallner),  wie  sie  der  Ausbildung  trau- 
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matischer  Epithelzysten  zugrunde  liegt,  erscheint  Wohlwill  unwahrschein- 
lich. Für  die  Annahme  der  Abstammung  von  Lymphgefäßen  spricht  die 
häufige  Lagerung  der  Zysten  in  der  Kapsel  und  innerhalb  der  Trabekel, 
da  gerade  hier  bei  Tieren  vielfach  Lymphgefäße  nachgewiesen  sind,  ferner 
ihre  bindegewebige  Wandung  mit  elastischen  Fasern  (M.  B.  Schmidt), 
sowie  der  gelegentliche  Nachweis  glatter  Muskelfasern  (Kühne).  Die 
zystische  Ausweitung  der  Lymphgefäße  soll  durch  Stauung  im  Bereich  der 
Austrittsstelle  des  Pulpaproiapses  bedingt  sein.  Die  Ableitung  von  venösen 
Bluträumen  hält  M.  B.  Schmidt  für  unwahrscheinlich.  Schwieriger  ist  die 
Erklärung  frei  in  der  Pulpa  gelegener  Zysten,  die  vielleicht  durch  Gewebs- 
zerreißungen  entstehen  (Wohlwill).  Solche  kleine  Zysten  hat  Lubarsch 
in  2 — 3  %  aller  Sektionen  von  Erwachsenen  gesehen.  Sie  sind  bei  Frauen 
häufiger  als  bei  Männern  und  kommen  bei  kleinen  Kindern  selten  vor 
(1  Fall  2  Jahre  [M.  B.  Schmidt]).  Es  ist  sehr  fraglich,  ob  aus  diesen 
Bildungen  größere  Milzzysten  hervorgehen  können,  da  Uebergangsfälle 
fehlen  (Federschmidt). 

Die  übrigen  echten  Zystenbildungen  der  Milz  lassen  sich  in  epitheliale 
und  endotheliale  —  von  Lymphgefäßen  abstammende  —  einteilen.  Von 
diesen  beruhen  die  epithelialen  sicher,  die  von  Lymphgefäßen  abstammenden 
höchst  Avahrscheinlich  auf  fehlerhafter  Anlage  oder  Mißbildung. 

2.  Epitheliale  Milzzysten. 

Die  epithelialen  dysontogenetischen  Milzzysten  sind,  soweit  sichere 
Fälle  in  Frage  kommen,  äußerst  selten.  Sie  lassen  sich  einteilen  in  Dermoid- 
zysten, Epidermoidzysten,  Entodermzysten  und  Peritonealepithelzysten. 

a)  Dermoidzysten. 

Dermoidzysten  in  der  Milz  sind  außerordentlich  selten;  es  liegen  im 
Schrifttum  nur  2  eindeutige  Beobachtungen  vor  (Andral  1829,  Kumaris 
1915). 

Andral  beschreibt  in  seinem  „Precis  d'anatomie  pathologique" 
(1829)  kurz  eine  Milzzyste  mit  fibrinöser  Wand,  die  fettige  Massen  und 
einige  Haare  enthalten  habe. 

Die  Beobachtung  von  Kumaris  betrifft  eine  40jährige  Frau,  die  mit 
2  Jahren  vom  Balkon  gestürzt  war  und  seit  8  Jahren  eine  Zunahme  ihres 
Leibesumfanges  beobachtet.  Es  wurde  unter  der  Diagnose  Ovarialkystom 
operiert,  dabei  fand  sich  ein  mannskopfgroßer  zystischer  Tumor,  der  vom 
Milzhilus  ausging  und  im  kleinen  Becken  fixiert  war.  Die  Exstirpation 
der  im  kleinen  Becken  gelegenen  Wandermilz  und  des  Tumors  war  wegen 
starker  Verwachsungen  mit  Darm  und  Netz  unmöglich.  Die  Punktion  ergab 
blutige  Flüssigkeit  sowie  reichlich  gelbweiße,  sagokorngroße  Gebilde  und 
Haare.  Die  mikroskopische  und  chemische  Untersuchung  dieser  Kugeln 
zeigte,  daß  sie  hauptsächlich  aus  Fett  bestanden.  Die  histologische  Unter- 
suchung von  Stückchen  der  Zystenwand  ergab  einen  Aufbau  derselben 
aus  derbem,  teilweise  verquollenem  Bindegewebe,  das  von  Blutungen 
durchsetzt  war  und  reichlich  prall  gefüllte  Gefäße  sowie  Zellen,  die  mit 
braunem  Pigment  beladen  waren,  enthielt.  Eine  epitheliale  Auskleidung 
der  Zyste  fehlte  an  der  untersuchten  Stelle. 

Nach  der  Beschreibung  von  Kumaris  kann  man  kaum  bezweifeln, 
daß  eine  Dermoidzyste  vorgelegen  hat,  wenn  auch  infolge  der  Undurchführ- 
barkeit  der  Exstirpation  keine  erschöpfende  anatomische  Untersuchung 
vorgenommen  werden  konnte.  Immerhin  spricht  der  Sitz  der  Zyste  am 
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Milzhilus  für  die  Zugehörigkeit  zu  diesem  Organ,  um  so  mehr,  da  beide 
Parametrien  völlig  frei  gefunden  wurden  und  keine  Verwachsungen  zwischen 
der  Zyste  und  dem  stark  vergrößerten,  myomatösen  Uterus  bestanden. 
Der  Nachweis  der  Haare  und  des  fettigen  Inhaltes  ist  für  die  Diagnose  einer 
Dermoidzyste  ein  genügender  Anhaltspunkt.  Die  fehlende  Epithelauskleidung 
an  dem  kleinen  untersuchten  Wandstückchen  spricht  keineswegs  gegen  diese 
Diagnose,  da  unter  dem  Einfluß  von  Blutungen,  wie  sie  hier  vorgelegen 
haben,  das  Zystenepithel  verlorengehen  kann.  Es  handelt  sich  im  Falle 
Kumaris'  um  eine  Dermoidzyste  in  einer  Wandermilz.  Der  Beginn  der 
Wanderung  wird  auf  den  Sturz  zurückgeführt,  wobei  Kumaris  annimmt, 
daß  durch  die  Schwere  des  wachsenden  Dermoids  die  Milz  stärker  gelockert 
wurde. 

Ein  weiterer,  von  Födes  als  Dermoidzyste  der  Milz  beschriebener  Fall 
wurde  schon  von  Lubarsch  als  völlig  unbewiesen  abgelehnt,  da  die  Diagnose 
nur  auf  den  Nachweis  von  Cholesterin  im  Zysteninhalt  und  die  Feststellung 
von  Wandverkalkungen  hin  per  exclusionem  gestellt  wurde,  weil  ein  Echino- 
kokkus ausgeschlossen  werden  konnte  (!). 

Die  Dermoidzysten  der  Milz  sind  wohl  genetisch  denen  des  Ovars  gleich- 
zustellen, d.  h.  als  einseitig  differenzierte,  zystische  Teratome  aufzufassen, 
die  von  den  einfachen  Dermoidzysten,  welche  durch  Ektodermeinschlüsse 
entstehen,  unterschieden  werden  müssen.  Der  histologische  Beweis  für  diese 
Annahme  ist  allerdings  in  den  zwei  bisher  bekannten  Fällen,  denen  einer 
gar  nicht  und  der  andere  nur  teilweise  (Probeexzision)  histologisch  unter- 
sucht wurde,  nicht  erbracht  worden.  Es  wäre  aber  entwicklungsgeschicht- 
lich schwer  zu  erklären,  wie  es  zu  einer  Ektodermeinstülpung  im  Bereich 
der  Milzanlage  kommen  sollte.  Das  Vorkommen  von  zusammengesetzten 
Dermoiden  (zystischen  Teratomen)  in  der  Milz,  die  sonst  hauptsächlich 
in  den  Keimdrüsen  gefunden  werden,  läßt  sich  vielleicht  aus  entwicklungs- 
geschichtlichen Beziehungen  begreifen.  Nach  der  MARCHAND-Bc-NNETSchen 
Blastomerentheorie  der  Teratome  gehen  dieselben  aus  liegen  gebliebenen 
Furchungszellen  hervor,  die  dann  in  den  Bereich  der  Keimdrüsen  gelangen. 
Bedenkt  man,  daß  diese  Milzanlage  bei  Embryonen  von  15 — 25  mm  Länge 
aus  2 — 3  Höckern  besteht,  die  sich  zwischen  die  Urnieren-  und  die  Keim- 
drüsenfalte einschiebt  (Fischel),  so  kann  man  sich  wohl  vorstellen,  daß 
ein  solcher  in  der  Nähe  der  Keimdrüsenanlage  befindlicher  Teratomkeim 
(Blastomere)  zwischen  die  Höcker  der  Milzanlage  geraten  und  später  dort 
zur  weiteren  Entwicklung  gelangen  kann. 

b)  Epidermoidzysten. 

Im  Schrifttum  ist  nur  eine  einzige  Beobachtung  dieser  Art  ausführlich 
mitgeteilt,  die  von  P.  Schneider  und  Dinand  veröffentlicht  wurde.  Es 
handelte  sich  um  einen  14jährigen  Jungen,  bei  dem  ein  3  kg  schwerer 
Milztumor,  der  nur  geringe  Beschwerden  veranlaßt  hatte,  operativ  entfernt 
worden  war.  Fast  die  ganze  Milz  war  von  einer  einzigen  großen  Zyste 
eingenommen,  die  eine  bräunliche,  glitzernde  cholesterinreiche  Flüssigkeit 
enthielt,  in  der  sich  mikroskopisch  Fettkörnchenzellen  und  Beste  roter 
Blutkörperchen  fanden.  Das  Milzparenchym  war  auf  eine  schmale  Rand- 
schicht beschränkt  oder  fehlte  auch  ganz.  Die  Innenfläche  war  zum  Teil 
glatt,  weiß,  stellenweise  verkalkt,  zum  Teil  mit  komplizierten  von  Tra- 
bekeln durchzogenen  Nischen  versehen,  die  eine  weitgehende  Bloßlegung 
des  gröberen  und  feineren  Milzgerüstes  bewirkten  (Fig.  41).  Mikrosko- 
pisch war  das  erhaltene  Milzparenchym  unverändert.    Die  Auskleidung 
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Fig.   41.    Splenomegale  Epidermoidzyste  (Fall 
Schneider -Din  and,  nach  einem  Photogramm 
von  S  c  hneid  er-D  ar msta  dt) . 


Fig.  42.    Mehrschichtiges   Plattenepithel  als 
Auskleidung  der  Zyste  im  Falle  Schneider- 
Dinand  (nach  einem  Mikrophotogramm  von 
Schneid  ER-Darmstadt) . 


der  Zyste  bestand  aus  einem 
Epithel,  das  stellenweise  an 
stark  gedehnten  Partien  nur 
platt  und  einschichtig  war,  an 
anderen  Stellen  dagegen  den 
Bau  eines  5 — lOschichtigen, 
nicht  verhornenden  Plattenepi- 
thels mit  angedeuteter  Stachel- 
zellschicht darbot  (Fig.  42). 
An  manchen  Stellen  war  an- 
statt des  fehlenden  Epithels 
nur  ein  verfettetes  Granu- 
lationsgewebe zu  sehen.  Das 
Epithel  saß  den  Milzbalken 
ohne  Leistenbildung  direkt  auf 
oder  war  zum  Teil  durch  ein 
lockeres  kutisartiges  Binde- 
gewebe von  diesen  getrennt. 
Trotz  Untersuchung  zahlreicher 
Stellen  wurden  Haare,  Schweiß- 
drüsen oder  Talgdrüsen  nicht 
gefunden. 

Man  muß  also  wohl  an- 
nehmen, daß  ein  epidermisbil- 
dungsfähiger  Keim  während 
früheren  Entwicklungsstadien 
zwischen  den  Höckern  der 
Milzanlage  eingeschlossen  wurde 
und  sich  allmählich  fort- 
wachsend zu  der  großen  Zyste 
entwickelte.  Schneider  denkt 
auch  an  die  Möglichkeit,  daß 
eine  ganz  einseitig  differen- 
zierte Dermoidzyste  vorliegen 
könnte,  die  nur  Epidermis  ge- 
bildet hat. 

Eine  ganz  entsprechende  Be- 
obachtung machte  Lubarsch  an 
der  von  Konjetzny  exstirpierten 
Milz  eines  19jährigen  Mädchens, 
das  seit  dem  10.  Lebensjahr  eine 
Milzvergrößerung  aufwies  und 
wegen  plötzlicher  Uebelkeit  und 
Erbrechen  zur  Operation  kam. 
Es  fand  sich  eine  12  :  25  : 12  cm 
große,  fast  glattwandige  Zyste, 
in  deren  Wandung  noch  kleinere 
zystische  Hohlräume  zu  sehen 
waren.  Der  Zysteninhalt  bestand 
aus  eitriger  Flüssigkeit,  die  Leuko- 
zyten und  enorme  Mengen  von 
Paratyphus-B-Bazillen  in  Rein- 
kultur enthielt  (auch  aus  Blut 
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und  Stuhl  waren  Paratyphus-B-Bazillen  züchtbar).  Mikroskopisch  zeigte 
die  Zystenwand  überall  eine  Auskleidung  mit  geschichtetem  Pflaster- 
epithel,  das  eine  deutliche  Basalzellschicht  erkennen  ließ,  aber  keine  Ver- 
hornung aufwies.  Lubarsch  hält  die  Entstehung  aus  einem  verlagerten 
Epidermiskeim  für  das  Wahrscheinlichste,  glaubt  aber  eine  Ableitung 
von  versprengtem  Pankreasgewebe  oder  eine  metaplastische  Umwandlung 
von  Lymphgefäßendothelien  nicht 
ganz  sicher  ausschließen  zu  können. 

Besonders  eindrucksvoll  ist  an 
der  ScHNEiDER-DiNANDSchen  Beob- 
achtung das  Ausmaß  der  sekundären 
Veränderungen.  Obwohl  eine  echte 
epitheliale  Zyste  vorlag,  war  der 
Zysteninhalt  braun,  die  Wandlung 
vielbuchtig  und  netzförmig  und  das 
Epithel  zum  Teil  durch  Granulations- 
gewebe ersetzt.  Man  kann  sich  leicht 
vorstellen,  daß  Jahre  oder  Jahr- 
zehnte später  auch  diese  Zyste  viel- 
leicht als  eine  jener  ungeklärten 
,, Pseudozysten",  erschienen  wäre, 
wenn  das  Epithel  ganz  geschwunden 
wäre.  Die  Wand  Veränderungen  sind 
mehr  von  der  Dauer  und  dem  Innen- 
druck als  von  der  Entstehungsart 
der  Zyste  abhängig.  Man  muß  diese 
Tatsache  im  Auge  behalten,  da  man 
nicht  wissen  kann,  wieviele  der 
großen  „Pseudozysten"  eigentlich  in 
diese  Gruppe  gehören. 

c)  Entodermale  Zysten. 

Eine  als  Abkömmling  des  Ento- 
derms  gekennzeichnete  Milzzyste  hat 
nur  Robert  Meyer  bei  einem  25  cm 
langen  Schweineembryo  beschrieben. 
Besondere  Mesenchymdifferenzierun- 
gen  in  der  Umgebung  des  entoder- 
malen  Epithels  haben  nicht  vorge- 
legen. Beim  Menschen  ist  eine  Zysten- 
bildung entodermaler  Abstammung 
nicht  bekannt,  bzw.  nicht  nach- 
gewiesen, was  bei  Grad  und  Ausmaß  der  sekundären  Veränderungen  in 
lange  getragenen  Milzzysten  nicht  unbedingt  gegen  ihr  Vorkommen  über- 
haupt spricht. 

d)  Zysten  ausgehend  vom  Peritonealepithel. 

Abgesehen  von  den  eingangs  geschilderten,  auf  kleine  Pulpaprolapse 
bei  Kapselrupturen  zurückgehenden,  multiplen  kleinen  Zysten,  werden  keine 
Milzzysten  mit  einiger  Sicherheit  auf  das  Peritonealepithel  zurückgeführt. 
Dies  ist  deshalb  überraschend,  weil  bei  der  Entwicklung  der  Milz  aus  einzelnen, 


Fig.  43.  Schlauchförmige  Einsenkung  von 
Peritonealepithel  in  der  Müzanlage  eines 
16  mm  langen  menschlichen  Embryo.  Aus 
einer  Serie  von  Prof.  VoiT-Göttingen.  (Mit 
einem  Pfeil  bezeichnet.) 
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Fig.  44.  Peritoneale  Zysten 
an  einem  intraperitonealen 
Milztransplantat  bei  einer 
Hatte.  (Eigene  Beobach- 
tung.) Die  natürliche  Größe 
ist  durch  eine  Linie  an- 
gegeben. 


zunächst  weitgehend  getrennten  Höckern  embryonalen  Milzgewebes,  die 
erst  später  verschmelzen,  leicht  Teile  des  Peritonealepithels  in  die  Tiefe 
verlagert  werden  können.  In  der  Serie  eines  16  mm  langen  menschlichen 

Embryos,  die  mir  Herr  Prof.  Voit- Göttingen 
freundlichst  zur  Verfügung  stellte,  fand  ich  zwei 
tiefe,  schlauchartige  Einstülpungen  des  Peritoneal- 
epithels an  verschiedenen  Stellen  in  der  sonst 
ganz  einheitlichen  Milzanlage  (Fig.  43).  Peritoneal  - 
epithelzysten  —  allerdings  nicht  dysontogene- 
tischer  Entstehung  —  konnte  ich  auch  an  einem 
am  Fettkörper  des  Samenstranges  einer  Ratte 
angeheilten  Autotransplantat  beobachten  (Fig.  44). 
Man  kann  sich  leicht  vorstellen,  daß  solche  zu- 
nächst offene  schlauchartige  Einsenkungen  des 
Peritonealepithels  gelegentlich  zur  dysontogene- 
tischen  Zystenbildung  Anlaß  geben  können.  Tat- 
sächlich hat  Pepere  (zit.  n.  Fowler)  versucht, 
die  Milzzysten  einheitlich  auf  solche  embryonale 
Versprengungen  von  Peritonealepithel  zurückzu- 
führen; und  auch  Renggli  hat  diese  Annahme 
gemacht.  Wenn  man  auch  sicher  heute  weiß, 
daß  die  Entstehung  der  Milzzysten  keineswegs 
einheitlich  ist  und  keineswegs  immer  auf  Ent- 
wicklungsstörungen zurückgeht,  so  darf  man 
meiner  Meinung  nach  doch  nicht  in  das  andere  Extrem  verfallen  und 
eine  Ableitung  einzelner  Vorkommnisse  von  versprengtem  Peritonealepithel 
als  äußerst  unwahrscheinlich  ansehen  (Fowler).    Besonders  angeborene 

einkammerige  Milz- 
zysten, wie  sie  Bednar 
(zit.  n.  Howald)  be- 
obachtet hat  und  Lu- 
barsch  nach  einem 
Präparat  der  Samm- 
lung des  Berliner  Pa- 
thologischen Institutes 
abbildet  (Fig.  45),  wird 
man  mit  mindestens 
gleicher  —  wenn  nicht 
größerer  —  Berechti- 
gung auf  verlagertes 
Peritonealepithel  als 
auf  Lymphgefäßendo- 
thel  zurückführen 
können.  Der  Deutung 
Lubarschs,  daß  die 
leistenartigen  Vor- 
sprünge der  Zysten- 
wand für  die  Ent- 
stehung aus  mehreren  nebeneinander  gelegenen  Zysten  spräche,  kann  ich 
mich  nicht  anschließen,  da  der  Fall  von  Schneider  und  Dinand  klar 
zeigt,  daß  solche  Wandleisten  allein  durch  den  Innendruck  der  Zyste 
gegenüber  dem  weichen  Milzgewebe  bewirkt  werden  können.  Inwieweit  in 
diese  Gruppe  sonstige  langgetragene  und  daher  stark  rückschrittlich  ver- 


Fig.  45.  Große  Zyste 
in  der  Milz  eines  neu- 
geborenen Knaben 
nach  Lubarsch. 
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änderte,  einkammerige  Zysten  und  „Pseudozysten"  gehören,  entzieht  sich 
der  sicheren  Entscheidung. 


3.  Endotheliale  Milzzysten. 

In  diesem  Abschnitt  sollen  nur  die  größeren  Zysten  und  Zystenkomplexe 
erörtert  werden,  die  nach  Ansicht  der  meisten  Autoren  auf  fehlerhafte 
Lymphgefäßanlagen  zurückzuführen  sind.  Dabei  kann  man  unterscheiden 
zwischen  den  mehr  umschriebenen  geschwulstartigen  Zystenbildungen,  die 
wohl  zystischen  Lymphangiomen  entsprechen  und  jenen  noch  viel  selteneren 
Fällen,  in  denen  die  ganze  Milz  von  Zj^sten  durchsetzt  erscheint,  so  daß 
man  mit  Recht  von  Zystenmilz  (Lubarsch)  sprechen  kann.  Eine  scharfe 
Grenze  oder  ein  grundsätzlicher  Unterschied  besteht  zwischen  diesen  beiden 
Gruppen  nicht. 

a)  Zystische  Lymphangiome. 

Hierbei  handelt  es  sich  teils  um  einkammerige,  teils  mehrkammerige, 
gelegentlich  recht  große  Milzzysten,  deren  Wandung  in  der  Regel,  wenigstens 
teilweise,  eine  Auskleidung  mit  flachen 
Zellen  aufweist,  die  wie  Lymphgefäßendo- 
thelien  aussehen.  Einen  typischen  Befund 
dieser  Art  bietet  ein  Göttinger  Sammlungs- 
präparat aus  Kaufmanns  Be- 
obachtungsgut (Fig.  46).  Die 
großen  Zysten  dieser  Gruppe 
enthalten  —  wie  die  meisten 
größeren  Milzzysten  —  oft  blutige 
oder  bräunliche  mit  Cholesterin- 
kristallen  unter  mischte  Flüssig- 
keit. Es  finden  sich  zum  Teil 
recht  beträchtliche  Flüssigkeits- 
mengen in  diesen  Zysten  (Mon- 
nier  3y2  1,  Howald  Fall  II  3  1, 
Fink  Fall  I  1%  1,  Heinricius 
Y2  1).  Vorwiegend  sind  Menschen 
vor  dem  30.  Lebensjahr  Träger 
dieser  Zysten  (Lubarsch).  Die 
Wand  dieser  Zystenoder  Zysten- 
komplexe ist  meist  ausgesprochen 
leistenartig  -  netzig  und  besteht 
mikroskopisch  aus  derbem  Binde- 
gewebe mit  Elastika  und  gelegentlich  etwas  glatter  Muskulatur.  Ver- 
kalkungen und  Ablagerungen  von  Blutpigment,  sowie  indurierte  Reste 
von  Milzgewebe  werden  gleichfalls  oft  beobachtet.  Es  besteht  somit,  ab- 
gesehen von  dem  „endothelialen"  Wandbelag,  kein  grundsätzlich  anderer 
Aufbau  der  Zystenwand  als  sonst  bei  größeren  Zysten  und  Pseudozysten 
der  Milz  (Fig.  47).  In  einzelnen  Fällen  (Howald)  sind  in  und  neben  der 
Zystenwand  noch  kleine  Zysten  und  zum  Teil  auch  hämangiomähnliche 
Gefäßanhäufungen,  sowie  erweiterte  Lymphspalten  (Monnier)  zu  sehen. 
Manchmal  ist  der  Bau  kleinzystisch  einem  gewöhnlichen  kavernösen  Lymph- 
angiom ähnlich,  wie  in  der  Beobachtung  Ottos  und  in  einem  mikroskopisch 
abgebildeten  Fall  Lubarschs.  In  einer  Reihe  von  Fällen  ist  es  nur  die  Tat- 
sache einer  teilweise  nachweisbaren  platten  Zellauskleidung,  die  an  die  Ab- 


Fig.  46.    Zystisches  Lymphangiom  der  Milz 
bei  einem  49jähr.       Sammlungspräparat  des 
Göttinger   Pathol.   Inst.     Beobachtung  von 
E.  Kaufmann.  [Nat.  Gr.] 
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leitung  vom  Lymphgefäßsystem  (Heinricius)  oder  Blutgefäßsystem  (Spill- 
mann) denken  läßt. 

Bei  Tieren  ist  in  dem  mir  zugänglichen  Schrifttum  nur  ein  einziger 
Fall  eines  hämorrhagischen,  zystischen  Lymphangioms  der  Milz  beschrieben. 
Brandt  fand  bei  einem  8  ^jährigen  russischen  Windhund  einen  vielkamme- 
rigen  zystischen  Milztumor,  der  nach  Abfließen  eines  Teils  des  Inhalts  noch 
13%  Pfund  wog.  Auf  dem  Schnitt  fanden  sich  kleinste  bis  apfelsinengroße, 
an  der  Oberfläche  auch  gestielte  Zysten.  Der  Tumor  war  mikroskopisch 
nicht  sehr  scharf  gegen  die  Milz  abgegrenzt.  Die  Zysten  zeigten  teilweise 
kubisches  Endothel,  ihre  Wandung  bestand  aus  kollagenem  und  elastischem 
Bindegewebe,  sowie  glatter  Muskulatur.  Die  starke  Vergrößerung  trat 
nach  einem  Trauma  auf,  das  die  auf  einer  Fehlbildung  beruhende  Ge- 
schwulst zum 
Wachstum  ange- 
regt  haben  soll. 

In  diesen  Fäl- 
len wird  allgemein 
eine  Fehlanlage 
der  Lymphgefäße 
—  wie  bei  der 
Entstehung  der 

Lymphangiome 
überhaupt  —  an- 
genommen. Aller- 
dings ist  das  nor- 
male Vorkommen 
von  Lymphge- 
fäßen in  den  tie- 
feren Lagen  der 
Milz  und  besonders 
in  der  Pulpa  noch 
fraglich  und  um- 
stritten (Braus). 
Man  wird  gewiß 

jene  Fälle  auf  lymphangiomartige  Entwicklungsstörungen  zurückführen 
müssen,  in  denen  mehrkammerige  endothelial  ausgekleidete  Zystenräume 
vorliegen.  Ob  aber,  wie  dies  Lubarsch  meint,  auch  die  großen  Zysten 
überhaupt  höchst  wahrscheinlich  aus  Lymphgefäßen  oder  zystischen  Lymph- 
angiomen hervorgehen,  erscheint  keineswegs  gesichert,  da,  wie  mehrfach 
erwähnt,  weder  der  Bau  der  Wandung  noch  der  Deckzellenbelag  noch  der 
Zysteninhalt  bindende  Schlüsse  gestatten.  Es  muß  nach  meiner  Ansicht 
derzeit  durchaus  offen  gelassen  werden,  ob  die  großen  Solitärzysten  und 
„Pseudozysten"  mit  sekundärem  Verlust  der  Auskleidung  epithelialer 
oder  endothelialer  Herkunft  sind. 

b)  Zystenmilz. 

Es  handelt  sich  in  diesen  Fällen  um  enorm  hochgradige  Zystenbildungen, 
die  in  sehr  großer  Zahl  und  wechselnder  Größe  das  ganze  Organ  durchsetzen 
und  in  einen  polyzystischen  Milztumor  verwandeln  (Fig.  48  u.  49).  In  dem 
mir  zugänglichen  Schrifttum  sind  4  charakteristische  Beobachtungen  dieser 
Art  niedergelegt  (Coenen,  Fowler,  Suchanek,  Lubarsch),  die  3  Frauen 
und  1  Mann  betreffen.  Mit  Ausnahme  der  Beobachtung  Lubarschs 
(41  Jahre  $)  handelt  es  sich  nur  um  jüngere  Individuen  (12  Jahre 


Fig.  47.    Septum  aus  einem  zystischen   Lymphangiom  (Fall 
Kaufmann)  mit  atrophischen  Resten   von  Milzgewebe.  Die 
Zystenwand  zeigt  Endothelbekleidung.  Der  Zysteninhalt  eiweiß- 
reich, geronnen. 


Zystenmilz. 
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22  Jahre  $,  30  Jahre  Die  Vergrößerung  der  Milz  kann  dabei  sehr  be- 
trächtlich sein  (2565  g,  32 :  20 : 10  cm  groß  im  Falle  Coenens,  1320  g, 


Fig.  48.  Zystenmilz  nach  Coenen.  Ansicht  von  der  Oberfläche.  [y3  nat.  Gr.J 


Fig.  49.  Zystenmilz  nach  Coenen.  Ansicht  von  der  Schnittfläche.  [V3  nat.  Gr.] 
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21 : 14 : 12  cm  groß  im  Falle  Lubarschs).  Die  Zysten  können  sehr  ungleich 
groß  sein.  So  waren  in  Suchaneks  Fall  neben  einer  kindskopfgroßen  Zyste 
mit  leistenartigen  Vorsprüngen  an  der  Wand  zahlreiche  kleinere  und  kleinste 

 ^   Zysten  vorhanden.   Coenen  gibt  Zysten  von 

Faust-  bis  Hanfkorngröße  in  allen  Größen- 
abstufungen an,  ohne  daß  eine  Zyste  besonders 
an  Größe  überwogen  hätte.  In  den  Beobach- 
tungen von  Fowler  und  Lubarsch  waren  die 
Größenunterschiede  zwischen  den  einzelnen 
Zysten  nicht  so  beträchtlich.  Der  Inhalt  der 
Zysten  ist  serös,  zum  Teil  mit  geringerer  oder 
stärkerer  blutiger  Beimengung  oder  auch  in 
einzelnen  Teilzysten  fast  rein  blutig. 

Die  mikroskopischen  Befunde  sind  recht 
übereinstimmend.  Die  spärlichen  Reste  von 
Milzgewebe  sind  sehr  arm  an  Follikeln  (Coenen, 
Lubarsch),  die  Pulpa  ist  gefäßreich  (Fig.  50) 
(Coenen)  oder  induriert  (Suchanek).  In  der 
Beobachtung  Lubarschs  bestand  außerdem 
reiche  Ablagerung  von  Hyalin  und  Amyloid 
in  eigenartiger  Verteilung.  Im  FowLERSchen 
Fall  waren  in  der  ganzen  Milz  die  „Lymphsinus" 
erweitert,  zum  Teil  mit  Endothel  ausgekleidet. 
Aehnliches  sah  Suchanek.  Die  kleineren  und 
mittelgroßen  Zysten  lassen  in  der  Regel  flachen 
Endothelbelag  erkennen.  Die  großen  Zysten 
haben  derbere  Bindegewebswandung  mit  elasti- 
schen Fasern  und  lassen  zum  Teil  eine  Endo- 
thelauskleidung  vermissen  (Fowler).  Als  In- 
halt der  Zysten  finden  sich  hyaline  geronnene 
Massen,  Erythrozyten  und  Lymphozyten  in 
wechselnder  Menge.  Suchanek  konnte  an 
Hand  von  Serienschnitten  nachweisen,  daß  die 
kleineren  Zysten  unter  Schwund  der  Septen 
allmählich  in  den  größeren  aufgehen.  Im  Lu- 
BARSCHSchen  Fall  waren  außer  den  Zysten  auch 
bis  walnußgroße,  grauglasige  bis  dunkelrote 
Knoten  vorhanden,  die  mikroskopisch  fibro- 
plastische  Organisation  mit  Einsprossung  zahl- 
reicher Blutkapillaren  in  den  Zysteninhalt  er- 
kennen ließen. 

In  diesen  Fällen  handelt  es  sich  zweifellos  um  geschwulstartige  Fehl- 
bildungen ausgehend  vom  Lymphgefäßsystem.  Coenens  Bezeichnung 
„polycystische  Degeneration"  wird  dem  zugrunde  liegenden,  durchaus  nicht 
degenerativen,  sondern  eher  neoplastischen  Vorgang  nicht  gerecht  und  ist 
besser  ebenso  wie  bei  Zystennieren  und  Zystenleber  zu  vermeiden.  Es  er 
scheint  deshalb  zweckmäßiger,  in  Analogie  zu  den  anderen  Organen  von 
einer  Zystenmilz  zu  sprechen. 
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Fig.  50.    Fein  zystischer  Auf- 
bau des  Milzgewebes  im  Fall 
Coenen. 
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I.  Entwicklung  der  Lymphknoten. 

Die  hier  gegebene  Darstellung  der  Entwicklung  der  Lymphknoten  fußt 
vor  allem  auf  den  Ausführungen  von  F.  R.  Sabin  (1913),  Fischel  (1929) 
und  Hellmann  (1930). 

Das  erste  Stadium  der  Lymphknotenentwicklung  ist  in  der 
Ausbildung  eines  Lymphgefäßplexus  gegeben,  wie  Brechet  schon  1836 
erkannte.  Die  erste  Lymphdrüse  entsteht  durch  Umbildung  des  Hals- 
lymphsackes in  einen  Lymphgefäßplexus,  die  durch  Ausbildung  von  endothel- 
bekleideten  Brücken  unter  Mitbeteiligung  des  Bindegewebes  zustande  kommt. 
Diese  plexiforme  Umwandlung  des  Halslymphsackes  erfolgt  bei  Embryonen 
von  14 — 80  mm  Länge.  Die  Aufteilung  des  retroperitonealen  Lymphsackes 
erfolgt  später,  während  die  Cisterna  chyli  nur  in  ihren  Randpartien  in 
Lymphgefäßplexus  umgewandelt  wird.  McClure  (1915)  betont  allerdings, 
daß  von  einer  Umwandlung  der  ganzen  Lymphsäcke  in  Lymphknoten  nicht 
die  Rede  sein  könne. 

Als  primäre  Lymphknotengruppen  sind  diejenigen  Gebilde  an- 
zusehen, welche  aus  der  Umwandlung  der  Lymphsäcke  entstehen.  Es  sind 
dies  die  jugulo-subklavialen,  die  retroperitonealen,  die  präaortischen  Drüsen- 
ketten und  die  iliakalen  Lymphknoten.  Die  sekundären  Lymphknoten 
entwickeln  sich  in  der  Umgebung  peripherer  Lymphplexus,  sie  entstehen 
später  als  die  primäre  Gruppen.  Am  spätesten  entstehen  die  lymphatischen 
Organe  im  Bereich  der  Kapillarbezirke  (z.  B.  die  Lymphfollikel  des  Darmes). 
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Die  Größe  und  Schnelligkeit  der  Entwicklung  ist  nicht  bei 
allen  Lymphknoten  gleich.  Manche  Knoten  sind  im  8.  Fetalmonat  nahezu 
aus  differenziert,  andere  bleiben  zeitlebens  auf  niederer  Entwicklungsstufe 
stehen  (Gulland,  Kling,  Fischel,  Hellmann).  Auch  im  postfetalen  Leben 
können  nach  Fischel  Lymphknoten  entstehen,  da  die  Fähigkeit  hierzu 
offenbar  zeitlebens  im  Bindegewebe  erhalten  bleibe.  Sternberg  (1926) 
und  Hellmann  (1930)  halten  allerdings  die  postfetale  Neubildung  von 
Lymphknoten  weder  durch  die  Regenerationsexperimente  noch  durch 
pathologische  Beobachtungen  für  sicher  erwiesen. 

Die  erste  Anlage  eines  Lymphknotens  ist  meist  langgestreckt 
und  stelltet  eine  allgemeine  Lymphknotenanlage  (Fig.  1)  dar,  welche  später 
durch  sehr  ungleiche  Teilungen  in  spezielle  Lymphknotenanlagen  ver- 
schiedener Größe 
zerfällt  (Hell- 
mann). Auf  diese 
Art  entstehen 
Lymphknoten- 
gruppen  oder 
Teile   von  sol- 
chen. Histolo- 
gisch bietet  sich 
das  erste  Stadi- 
um der  Lymph- 
knotenentwick- 
lung    als  ein 

Plexus  von 
Lymphkapilla- 
ren dar,  zwischen 
denen  sich  mes- 
enchymale Sep- 
ten  befinden ; 
dies  gilt  in  glei- 
cher Weise  für 
die  primären  und 

sekundären 
Lymphknoten. 
In    der  Folge 
kommt    es  zu 

einer  reichlichen  Einlagerung  von  Lymphozyten  oder  Wanderzellen  in 
die  Bindegewebssepten,  die  schon  bei  50  mm  langen  Embryonen  zur 
Follikelbildung  führen  können  (Sabin).  Ob  die  Lymphozyten  sich  an  Ort 
und  Stelle  aus  dem  Mesenchym  bilden,  oder  ob  sie  auf  dem  Blutweg  heran- 
gebracht werden,  oder  ob  diese  beiden  Möglichkeiten  nebeneinander  vor- 
kommen, ist  noch  nicht  entschieden  (Hellmann).  Gleichzeitig  kommt  es 
zur  Ausbildung  eines  Netzes  von  Blutkapillaren  im  Bereich  des  Binde- 
gewebes oder  des  lymphatischen  Gewebes.  Bei  älteren  Embryonen  kann 
man  die  verschiedenen  Stadien  der  Lymphknotenentwicklung  nebeneinander 
beobachten. 

Das  letzte  Entwicklungsstadium  eines  Lymphknotens  ist  durch 
die  Umwandlung  des  primären  Lymphplexus  in  die  Lymphsinus  gegeben, 
die  sich  von  dem  ersteren  durch  die  große  Zartheit  des  umgebenden  Binde- 
gewebes unterscheiden.  Es  kommt  zur  Ausbildung  peripherer  und  zentraler 
Sinus  (Fig.  2),  womit  die  Gl  ößenzunahme  des  Knotens  einhergeht.  Diese 


Fig.  1.   Allgemeine  Lymphknotenanlage  in  der  Mesenterialwurzel, 
zum  Teil  in  spezielle  Lymphknotenanlagen  aufgeteilt.  16  cm  langer 
menschlicher  $  Embryo.  [Eigene  Beobachtung.] 
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Differenzierung  ist  bei  einem  Embryo  von  270  mm  Länge  nach  Kling 
deutlich  zu  erkennen,  nach  Hellmann  ist  im  5.  Fetalmonat  die  Randsinus- 
bildung  festzustellen.  Mit  der  Ausbildung  des  Randsinus  erfolgt  auch  die 
Kapselbildung  und  die  dadurch  bedingte  Abgrenzung  des  Lymphknotens 
vom  umgebenden  Gewebe.  Bei  dieser  Abkapselung  bleibt  nach  Hellmann 
ein  Teil  des  Lymphgefäßplexus  außerhalb  des  Lymphknotens.  Die  Reti- 
kulumzellen  der  Sinus,  die  nach  Kling  zweifellos  aus  den  Sinusendothelien 
entstehen,  beginnen  bald  die  zunächst  freien  Randsinus  zu  durchsetzen, 
die  Retikulumzellen 
des  Parenchyms  ent- 
stehen nach  Hell- 
mann aus  dem  Mes- 
enchym. 

Das  Hilusbinde- 
gewebe  wird  von  der 
Adventitia  der  Gefäße 
geliefert.  Zuletzt  er- 
folgt die  Ausbildung 
der  Trabekel,  die  nach 
Kling  (1904)  aus  der 
Gefäßadventitia,  nach 
Heudorfer(1921)  aus 
dem  Hilusbindege- 
webe  entstehen,  wäh- 
ren Gulland  (1894) 
ebenso  wie  Braus 
(1924)  eine  Entstehung 
von  der  Kapsel  aus 
annehmen  und  die 
Verbindung  der  Tra- 
bekel mit  dem  Hilus- 
bindegewebe  als  se- 
kundär erachten. 

Nach  Wetzel 
(1928)  haben  beim 
Neugeborenen  die  meisten  Lymphknoten  ihren  definitiven  Bau  erreicht, 
nach  Hellmann  bilden  sich  allerdings  die  Sekundärknötchen  erst  nach 
der  Geburt  aus. 

Bei  der  Entwicklung  der  verschiedenen  Lymphknoten  ergeben  sich  sehr 
variable  Verhältnisse  hinsichtlich  des  Anteils,  den  Blut-  und  Lymphgefäße 
an  ihrer  Ausbildung  nehmen. 

Blutknoten  (Hämolymphdriisen  Hellys)  wurden  bei  menschlichen  Embryonen  nicht 
gefunden,  bei  Schweineembryonen  erscheinen  sie  erst  in  späteren  Stadien.  Die  Follikel 
werden  bei  den  Hämalknoten  im  Gegensatz  zu  den  Lymphknoten  nicht  von  einem  Lymph- 
sinus, sondern  von  einem  Blutsinus  umgeben  (Sabin).  Injektionsversuche  ergaben,  daß 
die  Hämalknoten  beim  Schaf  weder  mit  dem  Lymphgefäßsystem  in  Verbindung  stehen 
noch  in  den  Verlauf  der  Venen  eingeschaltet  sind  (Meyer). 


Fig.  2.    Trachealer  Lymphknoten   eines   30  cm  langen 
Schweinefetus  mit  deutlicher  Ausbildung  von  zentralen  und 
peripheren  Lymphsinus  und  ausgesprochenem  Hilus. 
[Eigene  Beobachtung.] 
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II.  Abweichungen  der  Zahl,  Größe  und  Form 
der  Lymphknoten. 

Eine  Aplasie  des  lymphatischen  Apparates  ist  nicht  bekannt. 
Schwankungen  in  der  Anzahl  der  Lymphknoten  kommen  innerhalb  weiter 
Grenzen  vor.  Es  läßt  sich  nach  Hellmann  keine  annähernde  Zahl  der 
Gesamtlymphknoten  festlegen,  da  große  individuelle  Verschiedenheiten  be- 
stehen. Sappey  (1885)  gibt  etwa  600 — 700  Lymphknoten  für  den  ganzen 
Körper  an,  Baum  (1926)  fand  nach  den  Werten  Bartels  465  Einzellymph- 
knoten.  Alle  diese  Zahlen  sind  nach  Hellmann  (1930)  viel  zu  niedrig,  da 
man  erst  nach  Durchsichtigmachen  und  Färben  des  Gewebes  die  wahre 
Lymphknotenzahl  feststellen  könne.  Mit  Benutzung  dieser  Methode  zählte 
Hellmann  (1921)  bei  gesunden,  rasch  verstorbenen  Individuen  200  bis 
500  Lymphknoten  allein  im  Bereich  der  Mesenterien.  Beim  Kaninchen  sind 
nur  wenige  und  konstant  gelagerte  Lymphknoten  vorhanden  (Hellmann 
1914),  das  gleiche  gilt  für  die  Ratte  (Job  1922).  Diese  schwankenden  Werte 
der  Lymphknotenzahl  haben  nach  Hellmann  hauptsächlich  darin  ihre 
Ursache,  daß  die  Aufteilung  der  lymphatischen  Gewebsmasse  schon  während 
der  Embryonalentwicklung  sehr  ungleichmäßig  stattfindet.  Nach  Stahr 
(1898)  hängt  die  Gliederung  des  lymphatischen  Gewebes  einer  Region  in 
erster  Linie  von  den  anatomischen  Nachbargeweben  ab  (Gefäß-  und  andere 
Variationen). 

Eine  allgemeine  Hypoplasie  oder  eine  Hyperplasie  (Status 
lymphaticus)  ist  außerordentlich  schwierig  zu  beurteilen,  da  die  Größe 
der  Lymphknoten  weitgehend  von  Alter,  Ernährungs-  und  Gesundheits- 
zustand der  Individuen  abhängt  (Sternberg  1926).  Die  Bedeutung  des 
Status  lymphaticus  ist  in  den  letzten  Jahren  stark  eingeschränkt  worden, 
von  manchen  Autoren  wird  seine  Existenz  als  eine  Konstitutionsanomalie 
überhaupt  bezweifelt  (Lubarsch).  (Näheres  siehe  bei  Thymus.)  Die 
Hyperplasie  einzelner  Lymphknotengruppen  ist  als  Folge  verschiedener 
Reize  anzusehen  und  gehört  nicht  in  den  Rahmen  der  Entwicklungs- 
störungen. 

Ueber  Abweichungen  der  Lymphknotenform  ist  wenig  bekannt.  Teich- 
mann (1861)  beschrieb  eingekerbte  Lymphknoten,  die  ein  teilweise  ge- 
trenntes Lymphgefäßnetz  enthalten,  jedoch  mit  ihren  Parenchymen  zu- 
sammenhängen; Teichmann  deutete  sie  als  abnorm  verwachsene  Lymph- 
knoten. Hammerschlag  (1902  und  1908)  berichtete  über  bizarr  geformte 
Lymphknoten  mit  verschiedenen  Lappungen  und  Fortsätzen,  die  er  be- 
sonders an  erkrankten  Lymphknoten  beobachtete  und  als  Proliferations  - 
erscheinung  deutete,  die  zur  Aufteilung  in  mehrere  Lymphknoten  führen 
sollte.  Most  (1908)  erwähnt,  bei  Kindern  nicht  selten  einzelne  Lymphknoten 
mehr  oder  weniger  gekerbt  —  wie  unvollständig  geteilt  —  gesehen  zu  haben. 
Dieser  Befund  sei  um  so  auffälliger,  weil  oft  an  einer  Stelle,  wo  gewöhnlich 
2  Lymphknoten  liegen,  ein  größerer  gekerbter  Lymphknoten  vorhanden  sei. 
Kling  (1904)  gab  für  die  Befunde  Teichmanns  eine  entwicklungsgeschicht- 
liche Erklärung.  Er  zeigte,  daß  die  bizarr  geformten  Lymphknoten,  ebenso 
wie  die  „Zwillingslymphknoten"  mit  zwei  Hilusbildungen  als  Hemmungs- 
bildungen zu  deuten  sind.  In  diesen  Fällen  ist  die  Auflösung  der  allgemeinen 
Lymphknotenanlage  in  die  Spezi  alanlagen  infolge  mangelhafter  Abschnü- 
rungsvorgänge  nicht  vollständig  erfolgt.  Die  gleiche  Deutung  trifft  nach 
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Hellmann  für  die  Befunde  von  Hammerschlag  und  Most  zu.  Solche  ge- 
kerbte, noch  nicht  aufgeteilte  Lymphknotenanlagen  findet  man  nach  Hell- 


Fig.  3.    Zwillingslymphknoten  aus  der  Leistengegend  (E.  3835/31,  76  Jahre  3,  eigene 
Beobachtung),  [öfache  Vergrößerung.] 

mann  besonders  häufig  im  Bereich  der  Mesenterien.  Ich  konnte  einen 
Zwillingslymphknoten  dieser  Art  beobachten,  der  aus  der  Leistengegend 
eines  76jährigen  Prostatikers  exstirpiert  wurde  und  nur  geringe  chronisch- 
entzündliche Veränderungen  darbot  (Fig.  3). 


III.  Epitheliale  Einschlüsse  in  Lymphknoten. 

Die  häufigste  Entwicklungsstörung  der  Lymphknoten  stellen  Ein- 
schlüsse von  epithelialen  Elementen  und  drüsigen  Bildungen  dar.  Sie 
werden  am  häufigsten  an  den  Lymphknoten  des  Gesichtes  und  Halses 
beobachtet,  kommen  aber  auch  in  den  Lymphknoten  des  kleinen  Beckens 
vor.  Ihre  Herkunft  ist  nicht  gleichartig,  besonders  die  epithelialen  Ein- 
schlüsse in  den  Beckenlymphknoten  haben  zu  sehr  verschiedenen  Deutungen 
Anlaß  gegeben.  Es  erscheint  deshalb  zweckmäßig,  die  verschiedenen  Formen 
getrennt  zu  besprechen. 
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1.  Einschlüsse  von  Speicheldrüsengewebe  in  Lymphknoten 
(einschließlich  der  daraus  hervorgehenden  geschwulstartigen 

Bildungen). 

Bei  der  histologischen  Untersuchung  von  Parotiden  war  es  Langhans 
aufgefallen,  daß  man  gelegentlich  in  den  Lymphknoten  innerhalb  der  Parotis 
kleine  Drüsengänge  finden  kann.  Auf  Veranlassung  von  Langhans  unter- 
suchte Neisse  (1898)  die  Parotiden  von  14  Neugeborenen.  Er  konnte  in 
denselben  8 — 14  Lymphknoten  nachweisen,  von  denen  regelmäßig  ein  Teil 
Parotisläppchen  enthielt.  Neisse  gibt  an,  daß  das  Parotisgewebe  meist 
vom  Hilus  aus  in  die  Lymphknoten  vordringt.  In  der  Mehrzahl  der  Fälle 
sind  es  nur  vereinzelte  Schläuche  und  Gänge,  die  meist  ohne  deutliche 
bindegewebige  Abgrenzung  im  lymphatischen  Gewebe  gelegen  sind.  Se- 
zernierende  Endstücke  sind  nicht  zu  sehen,  die  Epithelien  zeigen  vorwiegend 
die  Beschaffenheit  von  Schaltstücken  oder  Ausführungsgängen,  bzw.  von 
nicht  völlig  ausdifferenzierten  Sprossen  der  fetalen  Parotis.  Die  Durch- 
setzung des  Lymphknotens  durch  das  Speicheldrüsengewebe  kann  sich  auf 
einen  Abschnitt  des  Lymphknotens  beschränken,  der  bis  an  die  Kapsel 
heran  ersetzt  wird  oder  nahezu  den  ganzen  Lymphknoten  betreffen,  so  daß 
nur  in  den  Randpartien  unter  der  Kapsel  Reste  der  Lymphknotenstruktur 
erkennbar  sind. 

Bei  der  Untersuchung  von  12  Feten  von  8 — 30  cm  größter  Länge  fand 
Neisse  von  9  cm  Embryonallänge  aufwärts  regelmäßig  eine  Einsprossung 
von  Parotisteilen  in  einzelnen  Lymphknoten.  Bei  einem  22  cm  langen  Fetus 
sah  Neisse  Einsprossungen  von  Teilen  der  Submaxillaris  in  einen  nahe 
gelegenen  Lymphknoten.  Das  regelmäßige  Auftreten  von  Lymphknoten 
und  solitären  Follikeln  im  Aussprossungsgebiet  der  Parotisanlage  hatte 
schon  Chievitz  (1885)  beschrieben.  Löwenstein  bestätigte  die  Befunde 
von  Neisse  vollauf.  Er  konnte  bei  der  Untersuchung  der  Parotiden  von 
40  Embryonen  und  Neugeborenen  regelmäßig  Speicheldrüsengewebe  inner- 
halb einzelner  kleiner  Lymphknoten  nachweisen.  Bei  der  Durchsicht  der 
Serien  eines  15  cm  langen  männlichen  und  eines  16  cm  langen  weiblichen 
Fetus  konnte  ich  in  beiden  Fällen  Einsprossungen  von  Parotisgängen  in  die 
jugendlichen  Lymphknoten  nachweisen  (Fig.  4),  während  im  Bereich  der 
Submaxillaris,  Subungualis  und  des  Pankreas  keine  Einsprossungen  dieser 
Art  zu  sehen  waren.  Die  Pankreassprossen  waren  stellenweise  den  Lymph- 
knotenanlagen, die  noch  keine  deutliche  Bindegewebskapsel  besaßen,  eng 
angelagert,  aber  nicht  in  das  lymphatische  Gewebe  eingedrungen. 

Lu barsch  (1908)  berichtete,  bei  40  Fällen  in  tuberkulösen  Halslymph- 
knoten von  Kindern  dreimal  ansehnliche  Speicheldrüseneinschlüsse  gefunden 
zu  haben,  in  gleicher  Weise  konnte  er  dreimal  Speicheldrüsengewebe  in 
Lymphknoten  bei  35  untersuchten  Feten  und  Neugeborenen  nachweisen. 
Diese  Lymphknoten  stammten  aus  der  Hals-  und  Kiefergegend  und  die 
Speicheldrüseneinlagerungen  waren  auf  die  Parotis,  Submaxillaris  und  Sub- 
ungualis zu  beziehen.  Aehnliche  Feststellungen  machte  Askanazy. 

Weiterhin  hat  Lubarsch  (1924)  in  Bemerkungen  zu  der  Arbeit  Lüthys 
2  Beobachtungen  ähnlicher  Art  an  Gekröselymphknoten  mitgeteilt.  Es 
handelte  sich  um  2  alte  Individuen,  die  im  Gekröse  einmal  einen  kirsch- 
großen und  einmal  einen  haselnußgroßen  und  einen  kirchkerngroßen,  auf 
dem  Schnitt  körnigen  Lymphknoten  aufwiesen,  die  mikroskopische  Unter- 
suchung ergab  teils  regelmäßige  Sprossen,  teils  zystisch  erweiterte  Schläuche, 
die  von  hohem  Zylinderepithel  ausgekleidet  waren  und  stellenweise  Aus- 
sprossungen  und  Wucherungserscheinungen  erkennen  ließen.   Diese  Ein- 
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Schlüsse  waren  mit  großer  Wahrscheinlichkeit  auf  versprengte  und  ge- 
wucherte Teile  der  Pankreasanlage  zurückzuführen.  Durchmischung  von 
Pankreas-  und  Lymphknotengewebe  bei  einem  Neugeborenen  beschrieb 
R.  Meyer. 

Es  wurden  somit  in  den  regionären  Lymphknoten  aller  großen  Kopf- 
speicheldrüsen und  der  Bauchspeicheldrüse  epitheliale  Einschlüsse  ge- 
funden, die  auf  verlagertes,  nicht  zu  sezernierendem  Parenchym  aus- 
gereiftes, sondern  auf  dem  Stadium  von  Gangsprossen  stehen  gebliebenes 
Speicheldrüsengewebe  zurückzuführen  sind.  Für  die  Parotis  können  die 
versprengten  Drüsenläppchen  als  Regel  gelten,  während  sie  bei  den  anderen 
Speicheldrüsen  nur  seltener  beobachtet  werden. 


Fig.  4.  Einschlüsse  von  Sprossen  der  Parotisanlage  in  einen  embryonalen  Lymphknoten. 
15  cm  langer  menschlicher  <J  Embryo.  [Eigene  Beobachtung.] 

Ueber  das  Verhalten  bei  Tieren  liegen  Angaben  von  Levi  vor,  der 
bei  verschiedenen  Insektenfressern  (Chiropterus,  Pachiura  etrusca, 
Vesperugo  noctula,  Sorex  vulgaris)  epitheliale  Einschlüsse  in  submaxillaren 
Lymphknoten  fand.  Dabei  handelte  es  sich  zum  Teil  um  muköse,  zum  Teil 
um  seröse  Drüsenabschnitte. 

Die  Art  der  Entstehung  dieser  Epithelverlagerungen  läßt  sich  an  Hand 
von  embryologischen  Untersuchungen  genau  verfolgen  und  stellt  das 
klassische  Geschehen  dar,  das  Robert  Meyer  für  die  Verdeutlichung  seines 
Begriffes  der  ,, illegalen  Zellverbindung"  als  teratogenetischen  Faktor  an- 
gewandt hat.  Es  sprossen,  wie  ich  mich  auch  an  einigen  Serien  überzeugen 
konnte,  die  nahezu  soliden  und  wenig  differenzierten  Epithelschläuche  der 
Parotis  in  die  Lymphknoten  ein,  bevor  dieselben  noch  eine  deutliche  Kapsel 
besitzen,  auch  die  Intermediärsinus  sind  zum  Teil  zu  dieser  Zeit  noch  nicht 
ausgebildet.  Der  Wachstumsimpuls  muß  bei  diesem  Vorgang  nicht  auf  Seite 
des  Epithels  gelegen  sein,  sondern  die  Drüsenschläuche  können  auch  rein 
passiv  durch  das  Wachstum  und  die  Kapselbildung  des  Lymphknotens  ein- 
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geschlossen  werden  (R,  Meyer  1910).  Später  werden  die  eingeschlossenen 
Epithelien  von  den  übrigen  Drüsenteilen  mehr  oder  minder  weit  isoliert 
und  bleiben  in  ihrer  Entwicklung  hinter  dem  übrigen  Drüsengewebe  zurück 
(Neisse  1898).  Die  definitive  Loslösung  des  Gewebes  (Epithel)  vom  Mutter- 
boden hängt  nach  Robert  Meyer  ganz  allgemein  davon  ab,  ob  das  be- 
treffende Organ  (Lymphknoten)  von  der  Stelle  der  Grenzüberschreitung 
mehr  oder  weniger  weit  verschoben  wird.  Die  Erklärung  der  Entwicklungs- 
hemmung der  versprengten  Gewebsteile  ist  in  einem  Fehlen  der  normalen 
Korrelationen  zu  suchen  (R.  Meyer).  Die  „Versprengung"  selbst  ist  in 
diesen  Fällen  kein  primärer  Vorgang,  sondern  die  Folge  einer  „illegalen" 
Zellverbindung  im  Sinne  Robert  Meyers. 

Als  früheste  Beobachtung  gibt  Neisse  einen  Fetus  von  9  cm  Länge 
—  also  etwa  Ende  des  3.  Monats  —  an.  Früher  ist  eine  Entstehung  kaum 
zu  denken,  weil  die  Parotisanlage  noch  wenig  verzweigt  und  das  lymphatische 
Gewebe  in  dieser  Gegend  noch  nicht  in  Form  von  Lymphknoten  ausgebildet 
ist.  Für  die  Speicheldrüseneinschlüsse  in  Lymphknoten  ist  ein  direktes 
Hineinwachsen  aus  der  Nachbarschaft  bewiesen,  eine  Verschleppung  von 
Drüsenzellen  auf  dem  Lymphweg,  wie  sie  zur  Erklärung  von  Epithel- 
einschlüssen in  den  Beckenlymphknoten  herangezogen  wurde  (Schindler), 
kommt  hier  wohl  kaum  in  Frage. 

Reaktive  Veränderungen  des  lymphatischen  Gewebes  oder  Bindegewebs- 
vermehrung  in  der  Umgebung  der  Drüsengänge  wurden  nicht  beobachtet. 
Zeichen  eines  Unterganges  der  verlagerten  Epithelien  fehlen. 

In  seltenen  Fällen  können  die  eingeschlossenen  Speicheldrüsenteile  zu 
Wucherungen  Anlaß  geben. 

Rickl  (1924/25)  beschrieb  adenomartige  Wucherungen,  ausgehend  von  Speichel- 
gängen der  Parotis  im  Bereich  lymphatischen  Gewebes  bei  einem  47jährigen  Mann.  Die 
kleinpflaumengroße  Geschwulst  bestand  seit  2  Jahren  ohne  Beschwerden,  zeigte  innige 
Beziehungen  zur  Parotis  und  war  von  einer  bindegewebigen  Kapsel  umgeben.  Die  Bildung 
ließ  einen  zystisch-papillären  Bau  erkennen.  Die  Hohlräume  waren  von  einem  hohen 
einreihigen  Zylinderepithel  ausgekleidet;  das  Stroma  war  äußerst  zart  und  enthielt  reich- 
liche Einlagerungen  von  lymphatischem  Gewebe.  Keimzentren  waren  reichlich  vorhanden 
und  lagen  häufig  an  der  Spitze  der  Papillen  unmittelbar  unterhalb  des  Epithels.  Reste 
einer  „regulären"  Lymphdrüse  fanden  sich  nicht,  dagegen  waren  einzelne  Geschwulst- 
gebiete von  einer  Kapsel  umgeben,  die  nicht  durchbrochen  wurde.  Außen  waren  dieser 
Kapsel  Lymphozyten  aufgelagert,  das  übrige  Parotisgewebe  erschien  —  soweit  es  an 
demo  perativ  gewonnenen  Präparat  vorhanden  war  —  unverändert. 

Bei  der  Deutung  des  Befundes  betont  Rickl  nachdrücklich,  daß  es 
sich  nicht  um  eine  Epithelwucherung  in  einer  ausgebildeten  Lymphdrüse 
gehandelt  habe,  sondern  meint,  daß  sich  das  Mesenchym  in  der  Umgebung 
der  Epithelschläuche  lymphoid  differenziert  habe.  Bei  Betrachtung  der 
normalen  Entwicklung  der  Parotis,  bei  der  —  wie  Chiewitz  zeigte  — 
immer  reichlich  lymphatisches  Gewebe  (Solitärfollikel  und  Lymphknoten) 
gebildet  wird,  erscheint  diese  Unterscheidung  vielleicht  weniger  bedeutungs- 
voll. Sicher  ist  es  in  Rickls  Fall  zu  einer  Entwicklungsstörung  in  einem 
Teil  der  Parotisanlage  und  des  zugehörigen  lymphatischen  Gewebes  ge- 
kommen, die  dann  zu  einer  geschwulstmäßigen  Wucherung  —  besonders 
der  epithelialen  Anteile  —  führte.  Daß  dabei  die  Ausdifferenzierung  der 
Lymphknotenanlage  ebensowenig  wie  die  der  epithelialen  Anteile  bis 
zum  normalen  Ende  gedieh,  kann  nicht  überraschend  erscheinen. 

In  die  Reihe  dieser  Veränderungen  gehört  auch  eine  Beobachtung 
von  Stöhr  und  Risak  (1926). 

Es  handelte  sich  um  einen  2  y2 jährigen  Knaben,  bei  dem  8  Wochen  vor  der  ärztlichen 
Behandlung  eine  schmerzlose  und  rasch  größer  werdende  Geschwulst  in  der  rechten  Parotis- 
gegend  aufgetreten  war.  Bei  der  Operation  wurde  wegen  der  Möglichkeit  einer  bösartigen 
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Neubildung  die  ganze  Parotis  ausgeschält.  Das  6:4:1%  cm  messende  Exstirpat  ist 
lappig  gebaut,  auf  dem  Schnitt  graurötlich  und  läßt  zahlreiche  bis  stecknadelkopfgroße 
Hohlräume  mit  milchig  trübem  Inhalt  erkennen.  Histologisch  ergeben  sich  verschiedene 
Bilder.  Teils  typische  Lymphknoten  mit  Mark-  und  Rindenschicht,  vorwiegend  jedoch 
ein  lympho-retikuläres  Gewebe,  in  das  epitheliale  Gänge  eingelagert  waren.  Das  Epithel 
war  kubisch  bis  zylindrisch,  zeigte  einen  deutlichen  Kutikularsaum,  die  Kerne  waren  basal 
gelegen.  Die  Lamina  propria  war  von  etwas  welligem  Bindegewebe  umgeben,  das  die 
Grenze  gegen  das  lymphatische  Gewebe  bildete.  Die  epithelialen  Schläuche  zeigten  mor- 
phologisch weitgehende  Uebereinstimmung  mit  Speichelröhren  und  Schaltstücken  einer 
normalen  Parotis  (Fig.  5).  In  den  zystischen  Anteilen  bestanden  innige  Verbindungen 
zwischen  epithelialem  und  lymphatischem  Gewebe.  Man  fand  Bezirke,  die  eine  Rinden- 
zone mit  Keimzentren  ,,wie  echte  Lymphknoten"  aufwiesen  und  im  Zentrum  vielbuchtige, 
von  mehrreihigem,  kubisch-zylindrischem  Epithel  ausgekleidete  Hohlräume,  die  keine 
Verbindung  zu  dem  Gangsystem  der  Parotis  auf  Serienschnitten  erkennen  ließen. 


Fig.  5.  Epitheliale  "Wucherungen  im  lymphatischen  Gewebe,  die  an  Speichelgänge  und 
Schaltstücke  der  Parotis  erinnern  (Fall  von  Stöhr  und  Risak). 

Stöhr  und  Risak  deuten  ihren  Fall  als  eine  Hemmungsbildung  der 
ganzen  Parotis,  bei  welcher  die  Aussprossung  der  Drüsenanlage  mit  der 
Bildung  von  Speichelröhren  und  Schaltstücken  ihren  Abschluß  erreichte, 
wobei  die  Rückbildung  des  lymphatischen  Gewebes  mangelhaft  blieb.  Sie 
schlagen  die  Bezeichnung  ,,Cystadenolymphom"'  der  Parotis  vor.  In  diesem 
Fall  ist  eine  schwere  Entwicklungsstörung  der  ganzen  Parotis  vorhanden 
gewesen,  die  zu  einer  völlig  fehlerhaften  Ausbildung  des  Drüsengewebes, 
sowie  des  lymphatischen  Gewebes  Anlaß  gegeben  hat  und  vielfache  innige 
Durchmischimg  beider  Gewebsarten  —  Einlagerung  von  Drüsen  und  Zysten 
in  Lymphknoten  und  massive  Entwicklung  adenoiden  Gewebes  in  Speichel- 
drüsenbezirken —  zur  Folge  hatte. 

Es  läßt  sich,  ausgehend  von  der  normalen  Parotisentwicklung,  bei  der 
die  Ausbildung  des  lymphatischen  und  epithelialen  Gewebes  parallel  gehen 
(Chievitz),  über  die  physiologischen  Parotiseinschlüsse  in  Lymphknoten 
(JNeisse,  Löwenstein,  Lubarsch,  Askanazy)  bis  zu  der  partiellen  Ent- 
wieklungsstörung  der  Parotis  und  ihres  lymphatischen  Gewebes  (Rickl) 
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und  der  totalen  Entwicklungshemmung  von  Speicheldrüsen-  und  Lymph- 
knotengewebe (Stöhr  und  Risak)  eine  Reihe  verfolgen,  die  nur  graduelle, 
nicht  grundsätzliche  Unterschiede  hinsichtlich  ihrer  Entstehung  aufweist. 
Aus  diesem  Grunde  schien  es  mir  gerechtfertigt,  diese  Vorkommnisse  im 
Rahmen  der  Entwicklungsstörungen  der  Lymphknoten  zu  besprechen,  wenn 
es  sich  auch  nicht  immer  um  voll  ausgebildete  Lymphknoten,  sondern 
zum  Teil  nur  um  weniger  weit  organisch  differenziertes  lymphatisches 
Gewebe  gehandelt  hat. 

2.  ..Branchiogene  Adenome"  in  Lymphknoten. 

Es  hegen  im  Schrifttum  vereinzelte  Beobachtungen  gutartiger,  aus- 
gereifter epithelialer  Bildungen  in  Lymphknoten  vor.  die  auf  Fehlbildungen 
und  Versprengungen  von  Material  des  Schlunddarmes  („branchiogene  Fehl- 
bildungen im  weiteren  Sinne- ')  ziirückgeführt  werden  [Albrecht  und  Arzt 
1910,  Glass  1912,  Ssobolew  1912.  Feldman  1916,  Kaufmann  1922. 
Ehrlicher  1922.  Mazza  und  Cassixelli  1923.  Xeoeeister  1923  24. 
Askaxazy  (unveröffentlichte  Beobachtung  erwähnt  bei  Sternberg  1926), 
Goedel  und  Spitzxagel  1930]. 

Albrecht  und  Arzt  C1910)  haben  die  ersten  zwei  Beobachtungen  dieser  Art  ein- 
gehend beschrieben.  Bei  einem  6t jährigen  Mann  fand  sich  eine  seit  einiger  Zeit  bestehende, 
kleinapfelgroße  Geschwulst  am  hinteren  Rande  des  Unken  Sternokleidomastoideus.  die 
von  einer  Bindegewebskapsel  umgeben  war  und  eine  körnige,  feinst  papillär  gebaute 
Schnittfläche  mit  kleinen  zystischen  Hohlräumen  erkennen  ließ.  —  Die  zweite  Beobachtung 
betraf  ein  12jähriges  Mädchen,  bei  dem  aus  der  Regio  submaxillaris  ein  pflaumengroßer 
Geschwulstknoten  operativ  entfernt  wurde,  der  ebenfalls  bindegewebig  abgekapselt  war 
und  auf  der  körnigen  Schnittfläche  Gruppen  kleinster  Zysten  aufwies" 

Der  histologische  Befund  war  in  beiden  Fällen  von  Albrecht  und  Arzt  nahezu 
gleich.  Es  waren  typisch  ausgebildete  Lymphknoten  mit  ungleich  dicker  Kapsel  und 
schmalen  Septen.  Die  lymphoide  Rinde  war  verschieden  breit,  zart  retikuliert.  mit  aus- 
geprägten Markstrahlen.  Lymphfollikeln  und  Keimzentren.  In  der  Rinde  fand  man 
Drüsenschläuche  mit  hohem,  regelmäßigem  Zylinderepithel  von  spärlichem  Bindegewebe 
umgeben.  Das  Lunten  der  Drüsen  ist  teilweise  cystisch  erweitert.  Stellenweise  hegen  die 
Schläuche  so  dicht  beisammen,  daß  das  lymphatische  Gewebe  fast  völlig  fehlt,  oft  sind 
aber  Follikel  unmittelbar  unter  dem  Epithel  an  der  Spitze  von  Papillen  gut  erhalten.  Das 
Zylinderepithel  ist  hoch,  ein-  bis  dreireihig,  mit  schmalem  Kutikularsaum  ohne  Bürsten- 
besatz, und  zeigt  ein  homogenes,  stark  eosinfärbbares  Protoplasma  und  bläschenförmige, 
meist  der  Lichtung  zugewandte  Kerne.  Nahe  der  Oberfläche  üegen  kleine  Sekretkörnchen 
im  Epithel.  Die  Zysten  enthalten  eosinophile  Massen  (teilweise  ähnlich  den  Corpora 
amylacea  der  Prostata),  die  keine  Schleimreaktionen  geben.  An  einigen  Stellen  findet  sich 
verhornendes  Plattenepithel.  In  beiden  Fällen  waren  die  Bildungen  eng  an  die  Speichel- 
drüsen i  Parotis.  Submaxillaris  |  angeschlossen,  jedoch  völlig  abgekapselt.  In  der  Kapsel, 
den  Septen  und  dem  adenoiden  Rindengewebe  fanden  sich  ganz  vereinzelte  Speichel- 
drüsenschläuche und  Ausführungsgänge.  Das  übrige  an  dem  Operationspräparat  vor- 
handene Speicheldrüsengewebe  war  unverändert. 

Glass  (1912)  berichtete  über  eine  hühnereigroße,  in  der  Parotis  gelegene,  höckerige 
Geschwulst  mit  derber  Bindegewebskapsel  bei  einem  66jährigen  Mann,  aus  der  sich  reichlich 
..Dermoidflüssigkeit"  entleerte.  Histologisch  ließ  sich  eine  Lymphdrüsenkapsel  mit  feinen 
Septen  nachweisen,  es  waren  reichlich  Keimzentren  vorhanden,  dagegen  fehlte  eine  deut- 
liche Gliederung  in  Rinde  und  Markstrahlen.  Der  Befund  an  den  epithelialen  Elementen 
stimmt  fast  völlig  mit  den  Beobachtungen  von  Albrecht  und  Arzt  überein.  Auch  hier 
war  teils  hohes  ein-  bis  dreireihiges,  eosinophiles  Zylinderepithel  mit  kleinen  Sekrettropfen, 
teils  Plattenepithel  ohne  Verhornung  vorhanden.  Das  lymphatische  Gewebe  war  teilweise 
verdrängt,  die  Follikel  vielfach  erhalten  und  an  der  Spitze  von  Papillen  gelegen.  Im 
Zystenlumen  fanden  sich  geschichtete,  eosinophile  Körper,  Zellzerfallsmassen,  Leukozyten 
und  Cholesterin.  Speicheldrüsengewebe  war  nicht  nachweisbar. 

Feldmaxs  (1916)  beschrieb  bei  einem  51jährigen  Mann  eine  hühnereigroße,  seit 
81*  Jahren  bestehende,  zwischen  Sternocleidomastoideus  und  Digastricus  oberflächlich 
gelegene,  nierenförmige  Geschwulst,  die  von  einer  Bindegewebskapsel  umgeben  war.  Das 
Exstirpat  maß  5:3:  2  cm.  zeigte  einen  lappigen  Bau  mit  Septen  und  ließ  auf  der  gelb- 
grauen Schnittfläche  mohnkorngroße  Zysten  mit  grauweißer  Flüssigkeit  erkennen.  Mikro- 
skopisch fand  sich  reichlich  lymphatisches  Gewebe  mit  Follikeln  und  spärlichen  Keim- 
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Zentren:  eine  ausdifferenzierte  Lymphdrüsemtruktur  war  nicht  erkennbar.  In  dieses 
Gewebe  waren  reichlich  Schläuche  und  Zysten  eingelagert,  die  von  hohem  Zylinderepithel 
ausgekleidet  waren.  Das  Epithel  bestand  aus  einer  inneren  zylindrischen  Schicht  mit 
lumenwärts  gerichteten  Kernen  und  feinen,  sudanophilen  Granula  und  einer  äußeren 
kubischen  Lage.  Die  Hohlräume  enthalten  homogene,  eosinophile  Massen.  Bemerkenswert 
erscheint,  daß  bei  jeder  Angina  und  Munderkrankung  das  lymphatische  Gewebe  dieser 
Bildung  mit  angeschwollen  war. 

Ehrlicher  (1922)  beobachtete  bei  einem  63jährigen  Mann  eine  seit  vielen  Jahren 
langsam  wachsende,  haselnußgroße  Geschwulst  der  rechten  Regio  parotidea.  die  aus 
lymphatischem  Gewebe  mit  zahlreichen  Keimzentren  bestand,  in  das  Gänge  und  Zysten 
mit  zweireihigem  hohen  Zylinderepithel,  das  lumenwärts  gelegen  Kerne  aufwies,  eingelagert 
waren.  Die  Geschwulst  war  abgekapselt,  die  angrenzenden  Teile  der  Parotis  unverändert. 

Mazza  und  Cassixelli  (1923)  machten  kurz  Mitteilung  über  eine  mandarinengroße, 
abgekapselte,  bewegliehe  Geschwulstbildung,  die  innerhalb  der  Parotiskapsel  der  linken 


Fig.  6.  Cystadenom  in  einem  Halslvniphknoten.    1  lymphatisches  Gewebe:  m.e  mehr- 
schichtiges Epithel;  d.e  typisches  Schleimdrusenepithel:  s  starke  Schleimanhäufung  im 
Zentrum  gewucherter  Epithelien:  b.k.e  Drüsenepithelien  mit  basalständigem  Kern 

(Fall  Xeumeister). 

Seite  gelegen  und  im  Laufe  von  10  Jahren  gewachsen  war.  Man  sah  eingelagert  in  ein 
lymphatisches  Gewebe  mit  Keimzentren  Schläuche  und  Zysten  von  papillärem  Bau.  die 
mit  hohem,  rotgefärbtem  Zylinderepithel  ausgekleidet  waren. 

Neumeister  (1923  24(  veröffentlichte  eine  Beobachtung  bei  einer  37jährigen  Frau, 
die  einen  seit  10  Jahren  bestehenden,  in  der  letzten  Zeit  rasch  gewachsenen  kirschgroßen 
Tumor  in  der  rechten  Zungenwurzel  betraf,  zu  dem  in  den  letzten  Wochen  starke  Ver- 
größerung der  rechten  oberen  Halslymphknoten  hinzugetreten  waren,  so  daß  unter 
Annahme  eines  Zungenkrebses  mit  Drüsenmetastasen  von  Guleke  operiert  wurde.  Die 
Lymphknoten  waren  nur  mit  Mühe  von  der  Vena  jugularis  zu  trennen.  An  der  Zungen- 
basis bestand  ein  Cystadenom,  ausgehend  von  den  Schleimdrüsen,  daneben  fanden  sich 
seröse  Drüsen.  Der  Halslymphknoten  ließ  Rindenfollikel.  Keim  Zentren  und  Markstränge 
erkennen  und  enthielt,  besonders  nahe  dem  Hilus.  zahlreiche  zystisch  erweiterte  Schleim- 
drüsen ( Fig.  6) :  daneben  fanden  sich  Schläuche,  die  teils  mit  mehrschichtigem  Zylinder- 
epithel, teils  mit  mehrschichtigem  Plattenepithel  ausgekleidet  waren. 

Askaxazt  (1926)  beobachtete  nach  Sterxbergs  Mitteilung  bei  einem  54jährigen 
Mann  einen  walnußgroßen  Tumor  am  Hals  in  der  Parotisgegend.  der  operativ  entfernt 
wurde:  bei  einer  Nachuntersuchung  durch  Girard  erwies  sich  die  Gesend  rezidivfrei. 
In  dem  entfernten  Stück  fanden  sich  eingebettet  in  ein  reichlieh  entwickeltes  lymphatisches 
Gewebe,  das  zahlreiche  Keimzentren  enthielt,  jedoch  keine  ausgeprägte  Lymphknoten- 
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struktur  zeigte,  drüsenähnliche  Spalträume  zum  Teil  in  papillärer  Anordnung,  die  mit 
ein-  bis  mehrreihigem  Zylinderepithel  überzogen  waren.  Das  Epithel  ließ  eine  intensive 

Färbbarkeit  mit  Eosin  er- 
kennen, die  Kerne  waren 
großenteils  der  Lichtung  zu- 
gekehrt. 

Goedel  und  Spitz- 
nagel (1930)  beobachteten 
drei  einschlägige  Fälle  in 
jüngster  Zeit.  Die  erste 
Beobachtung  betrifft  einen 
53jährigen  Mann.  Die  gut 
abgegrenzte  „Geschwulst" 
erwies  sich  als  Lymph- 
knoten mit  Einlagerungen 
von  regelmäßigen  Zylinder- 
epithelschläuchen ,  Sekun- 
därknötchen  und  Keim- 
zentren waren  nur  spärlich 
vorhanden.  Im  zweiten  Fall 
(65j  ähriger  Mann)  lag  der 
Tumor  in  der  Submaxillaris- 
gegend  und  zeigte  histolo- 
gisch völlige  Uebereinstim- 
mung  mit  den  Beobach- 
tungen von  Albrecht  und 
Arzt.  In  diesen  beiden 
Fällen  ließ  sich  in  der  Um- 
gebung der  Bildung  und 
auch  innerhalb  der  Kapsel 
unverändertes  Speicheldrü- 
sengewebe in  kleinen  Herden 
nachweisen.  Der  Inhalt  der 
zystischen  Räume  war  meist 
stark  eosinoplül. 

Eine  gewisse  Sonder- 
stellung nimmt  der  dritte 
Fall  von  Guedel  und  Spitz- 
nagel (Fig.  7  und  8)  ein. 
Bei  einem  19jährigen  Mann 
fand  sich  außerhalb  des  Ster- 
nokleidomastoideus  hand- 
breit über  dem  Schlüssel- 
bein ein  handgroß  abge- 
kapselter, mit  der  Um- 
gebung etwas  verwachsener 
Tumor.  Histologisch  war 
das  Bild  teils  das  der 
oben  geschilderten  papillären 
Wucherungen,  die  hier  reich 
an  Psammomkörnern  waren ; 
ferner  fanden  sich  epitheliale 
Schläuche  im  Bereich  lym- 
phatischen Gewebes.  Die 
Schläuche  wurden  zum  Teil 
von  regelmäßigem  Zyhnder- 
epithel  ausgekleidet,  das  in- 
tensiv eosingefärbt  erschien 
und  vielfach  lumenwärts  ge- 
richtete Kerne  darbot.  An 
anderen  Stellen  war  das 
Epithel    mehrschichtig,  in 

Fig.  8.   Cystadenolymphom  mit  krebsiger  Entartung  in     der  Form  und  Anordnung 
einem  Halslymphknoten.    Starke  Vergrößerung.    Mehr-     unruhig.    An  diesen  Stellen 
schichtiges    typisches   Epithel,    teilweise    in   Sekretion     erschien   das  lymphatische 
(Goedel  und  Spitznagel  Fall  3).  Gewebe  besonders  stark  zu- 


Fig.  7.  Cystadenolymphom  mit  krebsiger  Entartung  in 
einem  Halslymphknoten.  19j.      Uebersichtsbild  (Goedel 
und  Spitznagel  Fall  3). 
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rückgedrängt.  Teilweise  sah  man  auch  solide  Epithelstränge  und  Nester,  welche  mehrfach 
die  Bindegewebskapsel  aufspalteten  und  durchsetzten.  Goedel  und  Spitznagel  erblickten 
in  diesen  Befunden  die  Kennzeichen  infiltrierenden  Wachstums  und  deuteten  diesen  Fall 
als  ein  Karzinom,  das  aus  einem  Cystadenolymphom  entstanden  sei.  Ein  metastatischer 
Krebs  in  einem  Halslymphknoten  ließ  sich  ausschließen,  da  der  Patient  noch  3  Jahre  nach 
der  Operation  völlig  gesund  war. 

Auch  Ssobolew  (Fall  2)  (1912)  berichtete  über  ein  branchiogenes  Cystadeno- 
lymphom der  Parotisgegend,  das  teilweise  den  Bau  eines  papillären,  infiltrierend  wachsenden 
Krebses  darbot.  Eine  der  SsoBOLEWschen  Beobachtung  histologisch  ähnliche  Geschwulst, 
welche  die  Haut  der  Parotisgegend  durchbrochen  hatte,  erwähnt  Ed.  Kaufmann. 

Neuerdings  berich- 
tete Hamperl  über  eine 
2.  Beobachtung  dieser 
Art  von  Askanazy 
(Alter  und  Geschlecht 
sind  nicht  angegeben) 
sowie  über  eine  Beob- 
achtung Priesels,  die 
eine  6  :  5  :  3,5  cm  große 
Geschwulst  der  Parotis- 
gegend eines  70jährigen 
Mannes  betraf.  Auch 
in  diesen  Fällen  zeigte 
das  meist  zweireihige 
Zylinderepithel  kräftige 
Färbung  mit  Säurefuch- 
sin  und  vielfach  lumen- 
wärts  gerichtete,  ein- 
gedellte  dunkle  Kerne. 

Eine  eigene  Beob- 
achtung dieser  Art  be- 
trifft einen  69jährigen 
Mann,  der  eine  langsam 
wachsende  Geschwulst 
der  rechten  Parotis- 
gegend bemerkte.  Die 
Operation  ergab  ein 
walnußgroßes  gut  abge- 
grenztes Gebilde,  das  der 
Parotis  angelagert  war.  Fig.  9.  Cystadenolymphom  der  Parotisgegend  (E.  6029/33, 
Histologisch  Sieht        '  69  Jahre  <$,  eigene  Beobachtung)  [TJebersicht]. 

man  sehr  dicht  gelagerte 

größere  und  kleinere  Zysten,  die  meist  mehrreihiges  kubisches  oder  hoch- 
zylindrisches Epithel  aufweisen  (Fig.  9  u.  10).  Ein  Teil  der  Epithelzellen  läßt 
f  uchsinophiles  Protoplasma  und  lumenwärts  gerichtete  dunkle  Kerne  erkennen. 
Vielfach  sind  Zeichen  apokriner  Sekretion  in  Form  tropfiger  Abscheidungen 
an  der  Zelloberfläche  zu  sehen,  wie  dies  auch  Hamperl  erwähnt.  Die  Zysten 
sind  eingelagert  in  ein  lymphatisches  Gewebe,  das  reich  an  Follikeln  ist 
und  große  Keimzentren  aufweist.  An  manchen  Stellen  sind  die  Zysten 
ganz  oder  teilweise  von  hyalinem  Bindegewebe  umgeben,  während  sonst 
überall  das  Epithel  unmittelbar  an  das  lymphatische  Gewebe  angrenzt. 
An  den  Stellen,  wo  das  Epithel  dem  Bindegewebe  aufsitzt,  ist  es  niedrig 
kubisch  oder  platt  und  läßt  nicht  die  fuchsinophilen  Zellen  mit  den  lumen- 
wärts gerichteten  Kernen  erkennen.  Hamperl  hat  das  gleiche  Verhalten 
veränderter  Speichelgangepithelien  alter  Menschen  beobachtet.  An  wenigen 
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Stellen  finden  sich  Zysten,  die  von  Plattenepithel  ausgekleidet  sind,  und 
vereinzelt  sieht  man  auch  solide  Stränge  aus  regelmäßigem  Plattenepithel. 
Typisches  Speicheldrüsengewebe  fehlt. 

Diese  Beobachtungen  zeigen  untereinander  alle  weitgehende  Ueberein- 
stimmung  und  nur  geringe  Abweichung.  In  allen  Fällen  war  das  Grund- 
gewebe ein  typisch  ausdifferenzierter  Lymphknoten  [Albrecht  und  Arzt, 
Neumeister,  Goedel  und  Spitznagel  (Fall  1)]  oder  ein  abgekapseltes 
lymphatisches  Gewebe  [Feldmann,  Mazza  und  Cassinelli,  Ehrlicher, 


Fig.  10.  Cystadenolymphom  der  Parotisgegend    schiedenen  Autoren  verschieden 
(E.  6029/33,  69  Jahre      eigene  Beobachtung).     gewählt.     ALBRECHT    und  Arzt 
[Starke  Vergrößerung.]  sprechen  von  „papillären  Cyst- 

adenomen", desgleichen  Neu- 
meister  und  Ehrlicher;  Mazza  und  Cassinelli  bezeichnen  sie  als 
„Cystadenolymphom",  Feldmann  und  Askanazy  als  „branchiogenes 
Adenom",  Glass  als  „branchiogenes  papilläres  Cystadenolym- 
phom"; eine  Bezeichnung,  die  auch  Goedel  und  Spitznagel  bevorzugen. 

In  10  von  12  Beobachtungen,  in  denen  das  Alter  angegeben  war,  be- 
fanden sich  die  Träger  der  Geschwulst  in  höherem  Lebensalter  (37  bis 
70  Jahre),  nur  der  Fall  2  von  Albrecht  und  Arzt  betraf  ein  12jähriges 
Mädchen  und  der  Fall  3  von  Goedel  und  Spitznagel  („karzinomatöses 
Cystadenolymphom")  einen  19jährigen  Mann.  Unter  den  vorliegenden  Fällen 
überwiegt  das  männliche  Geschlecht  um  ein  Vielfaches  (12  :  2)  über  das  weib- 


Askanazy,  Goedel  und  Spitz- 
nagel (Fall  2  und  3)]  oder  ein 
Uebergang  zwischen  beiden  mit 
angedeuteter  Lymphdrüsenstruk- 
tur (Glass).  Die  Hauptmasse 
der  epithelialen  Bildungen  ist 
papillär-zystisch  gebaut  und  von 
hohem  Zylinderepithel  gebildet. 
In  einzelnen  Fällen  findet  sich 
auch  Plattenepithel  mit  (Al- 
brecht und  Arzt)  oder  ohne 
V erhornung  (  Glass)  sowie  Schleim- 
drüsen (Neumeister).  Die  Mehr- 
zahl der  Forscher  geben  an.  daß 
das  hohe,  schlanke  Zylinderepi- 
thel eine  intensive  Färbbarkeit 
mit  sauren  Anilinfarbstoffen  zeigt 
(Albrecht  und  Arzt,  Glass, 
Mazza  und  Cassinelli,  Aska- 
nazy, Goedel  und  Spitznagel, 
Hamperl,  eigener  Fall);  ferner 
wird  mehrfach  hervorgehoben, 
daß  die  Kerne  der  Zylinderepi- 
thelien  mit  großer  Regelmäßig- 
keit der  Drüsenlichtung  zugewandt 
sind  (Albrecht  und  Arzt,  Feld- 
mann, Ehrlicher,  Askanazy, 
Goedel  und  Spitznagel,  Ham- 
perl, eigener  Fall). 


Die  Bezeichnung  dieser  Ge- 
schwülste wurde  von  den  ver- 
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liehe,  doch  ist  die  Gesamtzahl  zu  gering,  um  Zufälle  kleiner  Zahlen  sicher 
ausschließen  zu  können. 

In  klinischer  Hinsicht  wird  meist  ein  langjähriges,  bis  10  Jahre  dauerndes, 
allmähliches  Wachstum  berichtet,  das  keine  Schmerzen  verursacht.  Die 
Geschwulst  bleibt  meist  frei  beweglich  ohne  Verwachsungen  mit  der  Um- 
gebung, eine  Ausnahme  hiervon  macht  nur  die  Beobachtung  von  Neu- 
meister (Verwachsungen  mit  der  Vena  jugularis)  sowie  die  Beobachtungen 
von  krebsiger  Entartung  dieser  Geschwülste  (Ssobolew,  Kaufmann,  Goedel 
und  Spitznagel,  Fall  3). 

Die  Genese  dieser  Bildungen  ist  in  den  wesentlichen  Punkten  von  allen 
Forschern  im  gleichen  Sinne  aufgefaßt  worden.  Schon  Albrecht  und  Arzt 
greifen  zur  Erklärung  auf  die  Verhältnisse  des  embryonalen  Schlunddarmes 
und  seiner  Potenzen  zurück.  Sie  betonen,  daß  keine  Gründe  bestehen,  dem 
Epithel  der  Kiementaschen  oder  gar  bestimmter  Kiementaschen  allein  tera- 
togenetische  Möglichkeiten  zuzuschreiben,  sondern  daß  man  den  zu  engen 
Begriff  der  „branchiogenen"  Fehlbildungen  auf  das  ganze  Entoderm  des 
Schlunddarmes  ausdehen  müsse.  Dieser  Annahme,  daß  die  in  Rede  stehenden 
Bildungen  auf  embryonale  Störungen  im  Bereich  des  Schlunddarmes  zurück- 
zuführen sind,  haben  sich  alle  späteren  Untersucher  angeschlossen. 

Albrecht  und  Arzt  setzten  diese  Adenome  in  nahe  Beziehungen  zu 
den  Speicheldrüsen,  und  Ehrlicher  leitet  sie  direkt  von  Speichelgängen  ab. 
Es  lassen  sich  aber  Anhaltspunkte  finden,  welche  es  rechtfertigen,  diesen 
Adenomen  eine  Sonderstellung  gegenüber  den  im  vorigen  Kapitel  be- 
sprochenen Speicheldrüseneinschlüssen  in  Lymphknoten  zu  gewähren.  Die 
Epithelverhältnisse  sind  doch  etwas  andere,  es  besteht  nur  eine  entfernte 
oder  gar  keine  Aehnlichkeit  mit  normalen  Speicheldrüsenbestandteilen. 
Das  stark  eosinophile  Epithel  mit  der  oft  auffälligen  lumenwärts  orientierten 
Kernstellung  ist  ein  ziemlich  verläßliches  Kennzeichen  dieser  Bildungen 
und  veranlaßte  Askanazy  nach  Sternbergs  Darstellung  in  Erinnerung  an 
die  eosinophilen  Epithelien  der  Epithelkörperchen  den  Ursprung  dieser 
Bildungen  in  branchialen  Elementen  zu  suchen.  Feldmann  und  Askanazy 
halten  eine  Ableitung  aus  versprengten  Speicheldrüsenteilen  in  gleicher 
Weise  für  unwahrscheinlich,  auch  Goedel  und  Spitznagel  treten  für  die 
branchiale  Genese  ein. 

Goedel  und  Spitznagel  betonen,  daß  der  histologische  Bau  oft  infolge 
der  papillären  Zerspaltung  des  Epithels  schon  wegen  des  Fehlens  typischer 
Markstränge  mehr  einer  Tonsille  als  einem  Lymphknoten  gleiche.  Aus- 
gehend von  diesen  Ueberlegungen  erörtern  sie  die  Möglichkeit,  diese  Bil- 
dungen den  branchiogenen  Zysten,  die  ja  auch  oft  reich  an  lymphatischem 
Gewebe  sind,  näher  zur  ücken.  Man  könne  nach  den  Vorstellungen  von 
Goedel  und  Spitznagel  sich  die  Adenolymphome  aus  einfachen  Cysten- 
bildungen  durch  invertierendes  Wachstum  mit  starker  Oberflächenvergröße- 
rung und  papillärer  Faltung  entstanden  denken.  Bei  dieser  Annahme  würden 
die  oft  großen  subkapsulären  Hohlräume  als  Reste  des  ursprünglichen 
Zystenraums  anzusehen  sein.  Eine  branchiogene  zystische  Bildung  mit 
reichlichem  lymphatischen  Gewebe  sah  Ssobolew  (Fall  1)  in  der  Parotis- 
gegend  eines  54jährigen  Mannes. 

Neue  systematische  Untersuchungen  Hamperls  an  menschlichen 
Speicheldrüsen  aller  Lebensalter  haben  allerdings  ergeben,  daß  in  den 
Speicheldrüsen  (besonders  der  Sublingualis)  alter  Menschen  eigenartige 
fuchsinophil  granulierte  Zellen  häufig  zu  beobachten  sind,  deren  Kern  ein- 
gedellt  und  gegen  die  Zelloberfläche  gedrängt  erscheint.  Zimmermann  be- 
zeichnete diese  Zellen  nach  der  Kernform  als  Pyknozyten,  während  Hamperl 
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die  Bezeichnung  Onkozyten  (o-jfxoöaö'at  =  an  Umfang  zunehmen)  vor- 
schlägt, da  Aufquellung  der  Zellen  das  Charakterische  sei.  Während  auch 
Hamperl  betont,  daß  keine  Aelmlichkeit  zwischen  den  Epithelzellen  der 
Cystadenolymphome  und  normalen  Speicheldrüsenepithelien  besteht,  ist 
doch  die  Aehnlichkeit  der  erwähnten  Geschwulstzellen  mit  diesen  Onko- 
zyten auffällig.  Hamperl  fand  adenomartige,  teils  solide,  teils  drüsige 
Hyperplasien,  die  vorwiegend  oder  ausschließüeh  aus  Onkozyten  bestanden 
in  Speicheldrüsen  alter  Menschen.  Auch  das  Epithel  der  Ausführungsgänge 
der  Speicheldrüsen  (besonders  derjenigen  des  Gaumens)  kann  sich  zu  Onko- 
zyten umwandeln.  Gerade  in  solchen  Fällen  zeigt  das  Epithel  papilläre 
Faltung  und  wird  von  einem  lymphoretikulären  Gewebe  umgeben.  Aus 
allen  diesen  Vergleichspunkten  heraus  gelangt  Hamperl  zu  der  Annahme, 
daß  die  Adenolymphome  entstehungsgeschichtlich  mit  den  Speichels  drüsen 
zusammenhängen.  Jedoch  läßt  auch  Hamperl  die  Möglichkeit  offen,  daß 
Abkömmlinge  der  Kiementaschen  ähnliche  Differenzierungsprodukte  hervor- 
bringen könnten. 

Der  Unterschied  gegen  die  im  vorigen  Kapitel  geschilderten  Speichel- 
drüseneinschlüsse bestünde  also  bei  Annahme  einer  „branchiogenen  Her- 
kunft" darin,  daß  das  Ausgangsmaterial  dieser  Fehlbildungsgeschwülste 
entweder  aus  dem  undifferenzierten  Kopfdarmentoderm  stammte,  das  auch 
die  Speicheldrüsenanlagen  liefert,  oder  auf  andere  Teile  des  Schlunddarm  - 
entoderms  zurückginge,  jedenfalls  nicht  aus  spezifisch  differenzierten 
Speicheldrüsenanlagen  abzuleiten  sei,  wie  wir  dies  für  die  im  vorigen  Kapitel 
geschilderten  Bildungen  annehmen  müssen.  Es  wäre  also  für  diese  „bran- 
chiogenen Adenome"  die  Entstellungszeit  etwas  früher  anzusetzen,  als  für 
die  von  den  Speicheldrüsenanlagen  abstammenden  Einschlüsse  in  Lymph- 
knoten. Bei  Heranziehung  der  HAMPERLschen  Deutung  würde  dieser  Unter- 
schied allerdings  nicht  mehr  wesentlicher  Art  sein. 

Bezüglich  der  Art  der  Versprengimg  denken  Albrecht  und  Arzt  im 
wesentlichen  an  zwei  Möglichkeiten : 

1.  Versprengung  von  Entoderm  und  Mesenchym, 

2.  Versprengung  von  Entoderm  allein. 

Nach  Albrecht  und  Arzt  kann  man  zwischen  diesen  beiden  Möglich- 
keiten kaum  entscheiden.  Neumeister  nimmt  für  seinen  Fall  eine  Ver- 
sprengung von  Entoderm  und  Mesoderm  an,  wobei  sich  das  letztere  zu 
lymphatischem  Gewebe  differenziert.  Zwei  Tatsachen  scheinen  mir  eher 
für  die  reine  Entodermversprengung  zu  sprechen.  Erstens  waren  außer 
lymphatischem  Gewebe  niemals  mesodermale  Bildungen  (Knorpel,  Mus- 
kulatur, Knochen)  nachweisbar,  und  zweitens  findet  gerade  im  Halsgebiet 
durch  Aufteilung  des  Jugularlymphsackes  eine  rege  Bildung  von  Lymph- 
knotenanlagen  durch  das  ortsständige  Mesenchym  statt.  In  den  Fällen, 
die  keine  Ausdifferenzierung  typischer  Lymphknoten  erkennen  ließen,  wäre 
nach  dieser  Ansicht  die  Lymphknotenanlage  durch  die  Epitheleinlagerungen 
auf  einer  niedereren  Differenzierungsstufe  stehen  geblieben,  was  mit  den 
von  R.  Meyer  vorgetragenen  Gedanken  gut  übereinstimmt. 

Die  Frage,  ob  das  lymphatische  Gewebe  an  dem  Geschwulstwachstum 
beteiligt  ist,  wurde  verschieden  beantwortet.  Albrecht  und  Arzt  meinten, 
das  lymphatische  Gewebe  verhielte  sich  im  wesentlichen  passiv,  Ssobolew 
tritt  für  ein  geschwulstmäßiges  Wachstum  des  Gewebes  ein  und  spricht 
von  einer  Mischgeschwulst,  Goedel  und  Spitznagel  halten  die  Frage  für 
unentschieden.  Hamperl  hält  das  lymphatische  Gewebe  für  maßgeblich 
bei  der  stärkeren  Quellung  der  Epithelzellen  und  der  davon  abhängigen 
papillären  Faltung  der  Oberfläche. 
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11.  Epitheliale  Einschlüsse  in  einem  Leistenlymph- 
knoten bei  Portiokarzinom  (nach  Steenberg). 


3.  Drüseneinsehlüsse  in  den  Lymphknoten  des  Beckens, 
der  Leistengegend  und  des  Gekröses. 

Seit  Ries  (1897)  die 
Drüseneinschlüsse 
in  Beckenlymph- 
knoten beschrieben 
hat,  fanden  sie  rege 
Aufmerksamkeit ,  vor 
allem  von  Seite  der  Gy- 
näkologen, und  waren 
in  ihrer  Deutung  viel- 
fach umstritten. 

Das  morphologische 
Bild,  das  von  den  mei- 
sten Forschern  überein- 
stimmend geschildert 
wird,  ist  im  großen  und 
ganzen  einheitlich  und 
zeigt  nur  graduelle  Un- 
terschiede. Es  handelt 
sich  um  sehr  regelmäßig 
aussehende  Drüsen,  die 
meist  von  hohem  Zylin- 
derepithel  ausgekleidet 
sind  und  eine  deutliche 
Basalmembran 
besitzen  (Fig. 
11    und  12). 
Gegen  das  lym- 
phatische Ge- 
webe werden 
diese  Drüsen 
von  einigen 
Lagen  lockeren 
Bindegewebes 
abgegrenzt;  sie 
liegen  in  typi- 
schen Lymph- 
knoten mit 
großer  Regel- 
mäßigkeit un- 
ter der  Kapsel, 
erstrecken  sich 
aber   auch  in 
die  Septen  und 
in  das  Innere 
der  Lymphkno- 
ten und  liegen, 
wenn  auch  we- 
niger häufig,  di- 
rekt in  den  lymphatischen  Marksträngen  und  Follikeln.  Dire  Ausbildung  ist 
sehr  wechselnd,  manchmal  sind  es  vereinzelte  Schläuche,  manchmal  adenom- 
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Fig.  12. 


Epitheliale  Einschlüsse  in  einem  inguinalen  Lymphknoten 
bei  Portiokarzinom  (nach  Sternberg). 
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artig  verzweigte  Bildungen  (Wülfing,  Falkner),  die  den  größten  Teil  des 
Lymphknotens  einnehmen.  Auch  im  Fettgewebe  in  der  Umgebung  der 
Lymphknoten  sind  diese  Drüsenformationen  gesehen  worden  (Brunet). 
Uebereinstimmend  wird  betont,  daß  man  Atypien,  unregelmäßige  Wachs- 
tumserscheinungen oder  Zeichen  regerer  Zellteilungen  vermißt.  Vereinzelt 
wurden  in  diesen  Einschlüssen  Becherzellen  beobachtet  (Wülfing,  Lüthy), 
mehrfach  konnten  Flimmerepithelien  nachgewiesen  werden  (Wertheim, 
Manteufel,  Schindler,  Sitzenfrey,  Lüthy).  Im  Innern  der  Drüsen 
finden  sich  homogene  Massen  mit  abgestoßenen  Epithelien.  Mehrere  Forscher 
fanden  unter  dem  Epithel  und  in  der  Umgebung  der  Drüsen  geschichtete 
Kalkkonkremente  (Kermauner  und  Lameris,  Schindler),  Wandver- 
kalkungen (Sitzenfrey,  Lüthy)  und  Konkrementbildungen  im  Inneren 
der  Drüsen  (Sitzenfrey).  Für  Kermauner  und  Lameris  war  dieser 
Befund  unter  anderem  ein  Anhaltspunkt  gegen  die  Annahme  malignen 
Wachstums. 

Es  waren  immer  Beckenlymphknoten,  in  denen  diese  Drüseneinschlüsse 
beobachtet  wurden,  nur  Kobert  Meyer  sah  einmal  diese  Bildungen  in  einem 
Oberschenkellymphknoten.  Am  häufigsten  wurden  Drüseneinschlüsse  in  den 
iliakalen  Lymphknoten  nachgewiesen  (Kermauner  und  Lameris,  Sitzen- 
frey, Schauta);  doch  wurden  sie  auch  in  lumbalen  (Schauta,  Lüthy), 
hypogastrischen  (Kroemer),  paravesikalen  (Falkner),  inguinalen,  prä- 
inguinalen und  sakralen  Lymphknoten  (Schauta)  gefunden.  Gelegentlich 
waren  die  Drüseneinschlüsse  doppelseitig  feststellbar  (Kermauner  und 
Lameris,  Sitzenfrey,  Schauta,  Schindler).  In  anderen  abdominalen 
Lymphknoten  sind  mit  2  Ausnahmen  Drüseneinschlüsse  dieser  Art  nicht 
bekannt  geworden,  allerdings  sind  sie  auch  nicht  so  systematisch  in  Serien- 
schnitten untersucht  worden,  wie  dies  bei  den  Beckenlymphknoten  in  den 
ersten  Jahren  nach  Einführung  der  FREUND-WERTHEBischen  abdominalen 
Radikaloperation  des  Uteruskarzinoms  der  Fall  war.  Bei  Männern  und 
Kindern  sind  bisher  keine  Beobachtungen  dieser  Art  bekannt  geworden. 

Eine  benigne  Wucherung  des  Darmepithels,  die  von  einer  steno- 
sierten  Flexura  sigmoidea  ausging  und  bis  in  die  Lymphknoten  des  Meso- 
kolons  reichte,  beobachtete  R.  Meyer  bei  einer  45jährigen  Frau.  Die 
Drüsenschläuche  waren  zum  Teil  von  zellreichem  Gewebe  umgeben.  Ebenso 
sah  Dawidowsky  Drüseneinschlüsse  in  retroperitonealen  Lymphknoten  bei 
einer  Frau  mit  schwerster  ulzeröser  Colitis.  Auch  in  Lymphgefäßen  wurden 
Drüsenstücke  gesehen,  so  daß  Dawidowsky  die  metastatische  Verschleppung 
auf  dem  Lymphweg  für  seinen  Fall  annimmt.  In  diesen  beiden  einzigen 
Fällen  des  mir  zugänglichen  Schrifttums  wurden  Drüseneinschlüsse  in 
anderen  abdominalen  Lymphknoten  gefunden  und  als  heterotope  Wuche- 
rungen von  Dannepithel  auf  entzündlicher  Basis  gedeutet.  Allerdings  ist 
hervorzuheben,  daß  auch  diese  Beobachtungen  später  als  heterotope 
Endometriumwucherungen  gedeutet  wurden  (Biebl,  Mestitz).  Biebl 
selbst  hat  einzelne  zystisch  erweiterte  Drüseneinschlüsse  mit  blutpigment- 
haltigen  Zellen  in  einem  subserösen  Lymphknoten  bei  Endometriosis  des 
Sigmoids  beschrieben. 

Die  Deutung  dieser  eigenartigen  Drüseneinschlüsse  in  den  Becken- 
lymphknoten ist  sehr  umstritten,  vielleicht  hatten  auch  nicht  alle  Unter- 
sucher identische  Bildungen  vor  sich.  Ries  beschrieb  als  erster  1897  bei 
einer  32jährigen  Frau,  die  wegen  eines  Plattenepithelkrebses  der  Cervix  uteri 
einer  abdominalen  Radikaloperation  mit  Ausräumung  der  Lymphknoten 
unterzogen  wurde,  in  2  in  Serien  untersuchten  Lymphknoten  diese  Ein- 
schlüsse. Gleichzeitig  bestanden  doppelseitige  Tubenwinkeladenomyome  und 
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verzweigte  Drüsensehläuche  innerhalb  des  Lig.  saerouterinum.  Ries  lehnte 
auf  Grund  des  regelmäßigen  Aussehens  und  der  fehlenden  Proliferations- 
erseheinungen  die  Deutung  als  Krebsmetastasen  ab;  um  so  mehr  da  es  von 
vornherein  unwahrscheinlich  war.  daß  ein  primäres  Plattenepithelkarzinom 
drüsig  gebaute  Metastasen  setze.  Der  Vergleich  des  Epithels  der  Drüsen 
in  den  Lymphknoten,  den  Tubenecken  und  dem  Lig.  sacrouterinum,  das 
weitgehende  morphologische  Uebereinstimmune:  zeigten,  führte  ihn  vielmehr 
zur  Angabe  einer  gemeinsamen  Fehlbildung.  Da  Rellinghausen  die 
Tubenwinkeladenomyome  auf  die  Urniere  ziirüekführte.  war  es  naheliegend 
auch  die  Drüseneinschlüsse  in  den  Beckenlymphknoten  von  versprengten 
Urnierenresten  abzideiten.  Diese  Urnierenhypothese  von  Rees  wurde  von 
einer  Reihe  späterer  Untersucher  anerkannt  und  weiter  ausgebaut  ( Kroemer. 
Kermauner  und  Lameris,  Wülfevg.  Sick.  Lüthy). 

Zu  einer  ganz  anderen  Auffassung  gelangte  Werthedi  (1903).  der 
bei  13  Patienten  der  nach  seiner  Methode  operierten  Uteruskarzinomfälle 
diese  Einschlüsse  nachweisen  konnte.  Auch  Wertheim  betont  das  durch- 
aus regelmäßige  Aussehen  der  Drüsen,  glaubt  sie  aber  doch  als  Metastasen 
deuten  zu  müssen,  die  eine  höhere  Reife  als  die  Primärkrebse  erlangt  hätten 
(primär  waren  es  meist  solide  und  Plattenepithelkrebse),  da  er  bei  ein- 
gehender Untersuchung  von  80  krebsfreien  Kontrollleichen,  keine  Drüsen- 
einschlüsse in  Beckenlymphknoten  nachweisen  konnte.  In  der  Diskussion 
zu  "Wertheims  Vortrag  wies  Mackenrodt  bereits  darauf  hin,  daß  Hauser 
auch  in  krebsfreien  Lymphknoten  EpitheLzellen  gefunden  hatte.  Weiterhin 
konnte  kurz  darauf  Robert  Meyer  Ü903)  Drüseneinschlüsse  in  2  krebs- 
freien Fällen  nachweisen,  darunter  einmal  in  einem  Schenkellymphknoten. 
Er  sprach  diese  Bilder  als  aufgerichtete  Lymphsinusendothelien  in  chronisch 
gereizten  Lymphknoten  an  und  erklärte  das  häufige  Zusammentreffen  dieser 
Bildungen  mit  Uteruskarzinomen  durch  die  in  den  Abflußgebieten  eines 
Krebses  bestehende  chronische  Lymphknotenreizung.  Werthelms  Schüler 
Falkner,  der  die  Befunde  Meyers  an  10  krebsfreien  Fällen  mit  starken 
chronischen  Reizzuständen  nachprüfte,  konnte  bei  einer  45jährigen  Frau, 
die  vor  2%  Jahren  an  einer  Phlegmone  des  Unken  Unterschenkels  litt  und 
bei  der  Sektion  einen  Beckenabszeß  aufwies,  typische  Drüseneinschlüsse  in 
paravesikalen  Lymphknoten  nachweisen,  die  er  im  Sinne  Robert  Meyers 
als  durch  chronische  Reize  epithelähnlich  umgewandeltes  Lymphsinus- 
endothel  auffaßte.  Dieser  Auffassimg  schlössen  sich  weiterhin  Pankow 
imd  auch  Sitzenfrey  an,  der  bei  4  Kollumkarzinomen  und  2  entzündlichen 
Adnexerkrankungen  diese  Drüseneinschlüsse  fand  und  Uebergänge  derselben 
zu  gewöhnlichen  Lymphsinus  sah.  Diese  Feststellungen  erschütterten  Wert- 
heims Krebshvpothese.  von  der  Werthedi  selbst  nach  Falkners  Unter- 
suchungen etwas  abgekommen  war.  Schtndler  (1906)  konnte  in  einem 
Lymphknoten,  in  dem  Drüseneinschlüsse  und  solide  Krebswucherungen 
dicht  nebeneinander  gefunden  wurden,  keinerlei  Uebergangsbilder  zwischen 
beiden  Epithelformen  erblicken,  wie  sie  Werthelm  zuerst  in  2  seiner  Fälle 
zu  sehen  glaubte.  Schauta  wies  Drüseneinschlüsse  bei  Plattenepithel- 
karzinom der  Portio  in  9  Fällen  in  krebsfreien  Lymphknoten  nach,  in 
4  weiteren  Fällen  kombiniert  mit  Krebsmetastasen,  wobei  immer  beide 
Gewebsarten  klar  zu  trennen  waren,  sowie  in  einem  Fall  bei  Sarkom  der 
Portio.  Xaeh  allen  diesen  Befunden  darf  wohl  die  Annahme  Werthelms, 
daß  die  Drüseneinschlüsse  Krebsmetastasen  seien,  heute  als  verlassen  gelten. 
Maxteufel  (1904)  erwägt  wohl  diese  Möglichkeit,  doch  erscheint  ihm  die 
Ableitung  von  Urnierenresten  ebenso  wahrscheinlich  wie  die  Deutung  als 
Metastasen. 
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Bkunet  (1905)  gelangt  auf  Grund  der  Untersuchung  von  Drüsen- 
einschi üssen  bei  4  Collumkarzinomen  zu  der  Auffassung,  daß  es  sich  hierbei 
um  Lymphangiome  bzw.  Lymphangioendotheliome  der  Lymphknoten 
handelt. 

Zu  einer  ganz  anderen  Deutung  gelangt  Schindler,  der  unter  117  ab- 
dominal operierten  Cervixkarzinomen  9mal  ein-  oder  doppelseitige  Drüsen- 
einschlüsse in  Beckenlymphknoten  feststellen  konnten.  Schindler  (1906) 
spricht  sich  unbedingt  gegen  eine  Verallgemeinerung  der  Deutung  Robert 
Meyers  aus,  da  man  typische  Drüsenschläuche  mit  Flimmerepithelaus- 
kleidung wohl  nicht  auf  gereizte  Lymphgefäßendothelien  zurückführen  könne. 
Zweifellos  können  nach  Sternberg  (1926)  Endothelwucherungen  in  Lymph- 
knoten zu  recht  epithelähnlichen  Bildern  führen,  aber  über  eine  gewisse 
Aehnlichkeit  geht  es  nicht  hinaus,  und  richtige  Zylinderzellen  oder  gar 
Flimmerbesatz  vermißt  man  in  chronisch  gereizten  Lymphknoten  vollends. 
Eine  unvoreingenommene  Prüfung  der  histologischen  Bilder  an  einem 
größeren  Material  spricht  nach  Sternberg  unbedingt  gegen  die  Ableitung 
von  Lymphsinusendothel. 

Schindler  meint,  man  müsse  vor  allem  an  eine  Verschleppung  von 
Uterusepithelien  auf  dem  Lymphweg  denken,  wie  sie  durch  die  zyklischen 
Vorgänge  des  weiblichen  Genitales  bedingt  werden  könnte.  Diese  Annahme 
erkläre  auch  die  weitgehende  Aehnlichkeit  der  Drüseneinschlüsse  mit  Uterin- 
krypten, da  sie  aus  Kryptenepithelien,  die  innerhalb  der  Lymphknoten  in 
beschränktem  Maße  proliferierten,  hervorgingen.  Auch  Sternberg  neigt 
dieser  Erklärung  zu  und  weist  daraufhin,  daß  Halban  unabhängig  von 
Schindler  zur  Erklärung  der  Endometriumeinschlüsse  im  Ovar  ausgehend 
von  der  Adenomyosis  angenommen  habe,  daß  Uterusepithel  und  -krypten 
auf  dem  Lymphweg  gleichsam  wandern  könnten. 

Auch  für  die  Speicheldrüseneinschlüsse  in  Halslymphknoten  zieht  Sternberg  diese 
Entstehungsmöglichkeit  heran,  es  muß  aber  betont  werden,  daß  gerade  bei  den  Parotis- 
einschlüssen  das  kontinuierliche  Einwachsen  von  Epithelsprossen  bei  Embryonen  regel- 
mäßig beobachtet  werden  kann  (Neisse,  Hellmann),  was  wohl  eher  gegen  diese  Deutung 
spricht. 

Die  ganze  Frage  der  Drüseneinschlüsse  in  den  Beckenlymphknoten  ist 
durch  Halbans  Hypothese  der  lymphogen  metastatischen  Entstehung  der 
Adenomyosis  wieder  in  den  Vordergrund  des  Interesses  gerückt.  Halban  stützt 
seine  Annahme  hauptsächlich  auf  die  Befunde  der  Drüseneinschlüsse  in  regio- 
nären Lymphdrüsen  des  Uterus  und  hat  ebenso  wie  sein  Schüler  Mestitz  neue 
Beobachtungen  dieser  Art  mitgetilt.  Halban  hält  die  Identität  der  Drüsen- 
einschlüsse mit  Uterusdrüsen  nach  ihrer  morphologischen  Ähnlichkeit  für 
erwiesen.  Mestitz  nimmt  sogar  an,  daß  man  auch  im  Falle  Davidowskys 
(und  das  gleiche  könnte  für  die  erwähnte  Beobachtung  R.  Meyers 
gelten)  nicht  das  Darmepithel,  sondern  die  Krypten  des  Endometriums 
die  Quelle  der  heterotopen  Drüsenwucherung  waren.  Im  Gegensatz  zu 
Halban  hat  Lauche  alle  Erscheinungen  der  extragenitalen  Adenofibrosis 
als  Differenzierungen  des  Peritonealepithels  unter  dem  Einfluß  der  weib- 
lichen Hormone  gedeutet.  R.  Meyer  hat  der  HALBANschen  Annahme, 
daß  die  gewöhnlichen  Drüseneinschlüsse  in  Beckenlymphknoten  Erschei- 
nungsformen der  Adenomyosis  (Endometriosis)  wären,  entschieden  wider- 
sprochen. Es  fehlt  das  charakteristische  Stroma  sowie  die  Zeichen  einer 
Mitbeteiligung  an  der  Menstruation  (Blutpigment),  worauf  besonders  auch 
Lauche  hingewiesen  hat.  Der  Einwand  Halbans,  daß  das  chemische  Milieu 
der  Lymphknoten  die  Ursache  für  das  Ausbleiben  des  zytogenen  Stromas 
sei,  ist  nicht  sehr  überzeugend,  da  sichergestellte  Fälle  echter  Endometriosis 
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in  Lymphknoten  bekannt  geworden  sind,  in  denen  sowohl  Stroma  als  auch 
Blut  und  Blutpigment,  sowie  menstruelle  Schwellung  und  Schmerzhaftig- 
keit  nachgewiesen  wurden  (Lauche,  Bungart,  Hollmann  [eine  Arbeit  von 
Hausmann  und  Schenken  über  die  Endometriose  der  Lymphknoten  war 
mir  leider  nicht  zugänglich]). 

Kehren  wir  zu  der  ursprünglichen  Auffassung  der  Bildungen  als  Ent- 
wicklungsstörungen zurück,  wie  sie  Ries  in  seiner  Urnierenhypothese  ver- 
treten hat.  Was  läßt  sich  für  diese  Annahme  anführen  ?  Ich  habe  in  fol- 
gender Tabelle  alle  eingehend  beschriebenen  Beobachtungen  zusammen- 
gestellt, in  denen  andere  „Entwicklungsstörungen"  vorhanden  waren 
(8  Fälle).  Es  muß  hervorgehoben  werden,  daß  in  einer  großen  Zahl  von 
Fällen  in  mehr  statistisch  orientierten  Arbeiten  Angaben  über  andere  Ver- 
änderungen fehlen,  so  daß  nur  der  Fall  von  Wülfing,  Brunet,  2  Fälle 
von  Sitzenfrey  und  die  restlichen  8  Fälle  Schindlers  als  einigermaßen 
sicher  frei  von  begleitenden  „Fehlbildungen"  betrachtet  werden  dürfen. 
Kleine  Ueberreste  der  Urniere  (Epithelschläuche  in  den  Parametrien, 
GARTNERscher  Gang  usw.)  können  allerdings  bei  nicht  eigens  darauf  ge- 
richteten Untersuchungen  immer  noch  leicht  übersehen  werden. 

Die  Betrachtung  der  Tabelle  ergibt  eine  deutliche  Häufung  von  gleich- 
artigen Veränderungen  der  Geschlechtsorgane  sowie  Entwicklungsstörungen 
der  Urniere  und  ihres  Ganges.  Es  finden  sich  unter  7  Beobachtungen  dreimal 
doppelseitige  Tubenwinkeladenomyome  (Ries,  Wülfing,  Sitzenfrey, 
Fall  II),  und  einmal  eine  einseitige  Salpingitis  isthmica  nodosa  (Sitzen- 
frey, Fall  I),  deren  Einreihung  an  dieser  Stelle  nur  mit  großem  Vorbehalt 
geschehen  kann. 

Es  muß  allerdings  betont  werden,  daß  sich  die  Ansichten  über  das 
Wesen  und  die  Entstehung  der  Tubenwinkeladenomyome  sehr  geändert 
haben.  An  dieser  Stelle  kann  die  Frage  der  Adenomyome  und  der  Adeno- 
myosis  nur  ganz  knapp  beleuchtet  werden,  im  übrigen  muß  ich  auf  die  aus- 
führlichen Darlegungen  Robert  Meyers  im  Handbuch  der  pathologischen 
Anatomie  und  Histologie  von  Henke-Lubarsch  (Bd.  VII/1,  1930)  verweisen. 
Recklinghausen  und  nach  ihm  Pick,  Gebhardt,  Asch,  Aschoff,  Schickele 
faßten  die  Adenome  als  Abkömmlingen  der  Urniere  auf.  Entgegen  der 
RECKLiNGHAUSENSchen  Annahme,  der  „paroophoralen  Tubenwinkeladeno- 
myome" wurde  die  Uebereinstimmung  der  Befunde  mit  Hanns  Chiaris 
„Salpingitis  isthmica  nodosa"  von  vielen  Forschern  (Kossmann,  v.  Franque, 
Opitz,  R.  Meyer,  Kehrer,  Maresch)  bald  erkannt  und  die  entzündliche 
Entstehung  dieser  Bildungen  betont.  Dieser  Deutung  schließt  sich  auch 
Frankl  (1930)  für  die  Tubenwinkeladenomyome  an.  Robert  Meyer 
(Schrifttum  siehe  dort)  hält  die  RECKLiNGHAUSENsche  Ableitung  für  Adeno- 
myome von  der  embryonalen  Urniere  für  abgetan  und  räumt  nur  in  seltenen 
Fällen  eine  Herkunft  von  Teilen  des  Paroophoron  ein.  Echte  Adenomyome 
sind  nach  R.  Meyer  sehr  selten,  den  einzigen  allgemein  anerkannten  Urnieren- 
tumor  des  Uterustubenwinkels  hat  R.  Meyer  beschrieben. 

Eine  Beurteilung,  ob  den  Beobachtern  Fälle  mit  entzündücher  oder 
hyperplastischer  Genese  (Salpingitis  isthmica  nodosa,  umschriebene  Adeno- 
myosis  der  Tubenecken)  oder  tatsächlich  Geschwülste  (Adenomyome)  vor- 
gelegen haben,  die  vielleicht  Beziehungen  zu  Resten  der  Urnieren  erkennen 
ließen,  ist  auf  Grund  der  meist  knappen,  auf  die  Drüseneinschlüsse  konzen- 
trierten Beschreibungen  vollständig  unmöglich.  Diese  Befunde  sind  somit 
als  Stütze  für  die  Urnierenhypothese  der  Drüseneinschlüsse  in  Lymph- 
knoten kaum  verwertbar.  Immerhin  erscheint  das  häufige  Zusammentreffen 
von  Drüseneinschlüssen  und  Bildern,  die  der  Adenomyosis  nahestehen,  be- 
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merkenswert  und  spricht  vielleicht  in  gewissem  Sinne  für  die  Annahme 
der  Verschleppung  auf  dem  Lymphweg  im  Sinne  von  Schindler  und 
Halban. 

Es  bestehen  weiterhin  drüsige  Einschlüsse  im  Lig.  sacro-uterinum 
(Ries),  in  der  Nebennierenkapsel  (Sick),  im  Parametrium  (Schindler), 
im  subserösen  Bezirk  des  Uterus  (Sitzenfrey,  Fall  II).  Inwieweit  diese 
drüsigen  Bildungen  in  Ligamenten  und  unter  dem  Peritoneum  auf  Ur- 
nierenreste  zurückzuführen  sind  oder  als  Wucherungen  des  Peritoneal- 
epithels oder  der  Adenomyosis  zugehörige  Bildungen  (R.  Meyer)  auf- 
zufassen sind,  läßt  sich  nach  den  knappen  Beschreibungen  gleichfalls  nicht 
entscheiden. 

Im  Falle  Lüthys  wurde  rechts  ein  doppelter  GARTNERscher  Gang 
festgestellt,  auch  die  Beobachtung  Schindlers  weist  einen  mit  Muskel- 
wand versehenen  Gang  auf,  der  im  Parametrium  verläuft  und  wahrscheinlich 
ein  Rest  des  Wc-LFFschen  (GARTNERschen)  Ganges  ist.  An  sonstigen  Miß- 
bildungen konnte  Lüthy  einen  Uterus  bicornis  partim  bicollis  mit  Divertikel 
des  rechten  Uterushornes  und  Agenesie  der  rechten  Niere  feststellen.  Der 
Fall  Lüthys  und  der  eine  Fall  Schindlers  zeigen  wohl  sichere  Störungen 
der  Urnierenrückbildung,  wobei  im  Falle  Lüthys  auch  die  Entwicklung  der 
Nachniere  und  des  MüLLERSchen  Ganges  auf  der  rechten  Seite  gestört  war. 
Diese  Zusammenstellung  bietet  einige  Gesichtspunkte  zugunsten  der  von 
Ries  inaugurierten  und  von  Wülfing,  Kermauner  und  Lameris,  Sick, 
Kroemer  und  Lüthy  späterhin  vertretenen  Anschauung,  daß  die  Drüsen- 
einschlüsse in  den  Beckenlymphknoten  als  Entwicklungsstörungen  auf- 
zufassen sind  und  sich  von  dem  Material  der  Urniere  ableiten.  Sick  denkt 
als  zweite  Möglichkeit  an  eine  Ableitung  vom  Entoderm. 

Ein  abschließendes  Urteil  über  die  Genese  dieser  Drüseneinschlüsse  in 
Lymphknoten  läßt  sich  bis  jetzt  nicht  gewinnen.  Die  Verschleppung  von 
Uterusepithelien  auf  den  Lymphweg  im  Sinne  Schindlers  und  Halbans, 
die  auch  Sternberg  nicht  unwahrscheinlich  dünkt,  und  die  Ableitung 
von  embryonal  verspreng  cen  Teilen  der  Urniere  stehen  als  die  wahrschein- 
lichsten Erklärungen  einander  gegenüber,  für  und  gegen  die  sich,  wie  oben 
ausgeführt  wurde,  manches  anführen  läßt.  Ein  Experimentum  crucis  auf 
die  ScHiNDLER-HALBANsche  Hypothese  würde  in  einer  systematischen 
Untersuchung  von  Beckenlymphknoten  von  Männern  gegeben  sein,  die 
hinsichtlich  der  Drüseneinschlüsse  ein  negatives  Ergebnis  haben  müßte, 
während  bei  einer  Ableitung  von  Urnierenresten  wohl  auch  bei  Männern 
gelegentlich  derartige  Einschlüsse  zu  erwarten  wären.  Soweit  ich  das 
Schrifttum  überblicke,  liegen  solche  Untersuchungen  bisher  nicht  vor. 

In  klinischer  Hinsicht  kommt  diesen  Befunden  keine  Bedeutung  zu, 
möglicherweise  können  aus  diesen  Epitheleinschlüssen  primäre  Lymph- 
knotenkrebse entstehen,  vielleicht  ist  dies  bei  retroperitonealen  Karzinomen, 
für  die  kein  Primärtumor  aufzufinden  ist,  manchmal  der  Fall  (Lüthy). 
Brunet  gibt  an,  daß  nach  R.  Meyer  beim  Pferd  primäre  Lymphknoten- 
krebse nicht  selten  wären,  und  Brunet  meint,  daß  auch  beim  Menschen 
einwandfreie  Fälle  dieser  Art  bekannt  seien.  Ich  konnte  in  dem  mir  zu- 
gänglichen Schrifttum  keine  Beobachtung  dieser  Art  niedergelegt  finden, 
auch  Sternberg  (1926)  war  kein  Fall  eines  primären  Lymphknotenkrebses 
bekannt. 

Die  Ansicht  Lüthys,  daß  die  Drüseneinschlüsse  in  Beckenlymphknoten 
und  die  Speicheldrüseneinschlüsse  in  Halslymphknoten  in  gleicher  Weise 
zu  deuten  sind,  fand  schon  bei  Lubarsch  Widerspruch,  und  ist  auch  nach 
dem  hier  Ausgeführten  nicht  wahrscheinlich. 
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Tabelle. 


Autor 


Alter  in 
Jahren 


Epithel- 
einschlüsse 


„Fehlbildungen"  anderer  Art 


Uterus- 
karzinom 


Eies 
(1897) 


Wülfing 
(1901) 


Sick 
(1903) 


Sitzen- 
frey (1906) 
Fall  I 

Sitzen- 
frey 
Fall  II 


Schindler 
(1906) 
(1.  Fall) 


LÜTHY 

(1924) 


Halban 
(1925) 


32 


45 


44 


47 


33 


33 


47 


Drüseneinschlüsse 
in  zwei  Lymph- 
knoten 

Drüseneinschlüsse 
in  iliakalen 
Lymphknoten 


Doppelseitige  Tubenwinkeladeno- 
myome.  Verzweigte  Drüsen- 
schläuche an  2  Stellen  des  Lig. 
sacro-uterinum. 

Doppelseitige  Tuben  winkeladeno- 
myome. 


Drüseneinschlüsse,  Gleichartige  Drüseneinschlüsse  in 


in  einem  Bek- 
kenlymphkno- 
ten 

Drüseneinschlüsse 
in  iliakalen 
Lymphknoten 

Drüseneinschlüsse 
in  iliakalen 
Lymphknoten 
bds. 


Beiderseitige  Drü- 
seneinschlüsse 
in  Becken- 
lymphknoten 

Drüseneinschlüsse 
in  2  lumbalen 
Lymphknoten 


Drüseneinschlüsse 
in  iliakaler 
Lymphdrüse 


der  Kapsel  der  r.  Nebenniere 
und  im  umgebenden  Fettge- 
webe. Lymphangiom  der  r. 
Nebenniere. 

Salpingitis  isthmica  nodosa  rechts. 


Beide  Tuben  an  der  Pars  isthmica 
aufgetrieben  und  von  kugeligen 
Hohlräumen  durchsetzt.  Kleine 
Zylinderepithelzysten  an  den 
Tuben,  subseröse,  teilweise  flim- 
mernde Drüsenschläuche  am 
Uterus. 

Gleichgebaute  Schläuche  mit  flim- 
merndem Zylinderepithel  an 
2  Stellen  des  1.  Parametrium 
sowie  ein  analog  gebauter  Gang 
mit  lockerer  Ringmuskulatur. 

Agenesie  der  r.  Niere.  Uterus 
bicornis  partim  bicollis,  Diver- 
tikel des  r.  Uterushornes.  Dop- 
pelter GARTNERScher  Gang 
rechts. 

Eigroße  Flimmerepithelzyste  in 
der  Cervixwand,  Ovarialzysten. 


Plattenepi- 
thelkarzi- 
nom der 
Cervix 

Beginnendes 
Plattenepi- 
thelkarzi- 
nom der 
Portio. 

Portiokarzi- 
nom 


Portiokarzi- 
nom 

Plattenepi- 
thelkarzi- 
nom der 
Portio. 


IV.  Mesenchymale  Hamartome  in  Lymphknoten. 

In  der  mir  zugänglichen  Literatur  konnte  ich  nur  3  Beobachtungen 
finden,  die  mit  großer  Wahrscheinlichkeit  hierher  gehört.  Eigler  (1930) 
beschreibt  ein  Vorkommnis  generalisierter  Angiomatose  bei  einem  60jährigen 
Mann.  Die  Leber  (über  7000  g  schwer),  die  Haut  und  das  Skelett  waren 
von  zahllosen  Angiomknoten  durchsetzt.  Die  abdominalen  Lymphknoten 
waren  unverändert,  dagegen  fanden  sich  in  den  mediastinalen  Lymphknoten 
kavernöse  Angiome  verschiedener  Form  und  Größe.  Im  Bindegewebe  in 
der  Umgebung  der  Lymphknoten  sah  man  ebenfalls  Angiome,  die .  mit 
denen  in  den  Lymphknoten  in  Zusammenhang  standen.  Histologisch  boten 
die  „Geschwülste"  in  allen  Organen  den  typischen  Bau  einfacher  kavernöser 
Angiome  ohne  Endothelwucherung  oder  irgendwelche  Zeichen  sarkomatösen 
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Wachstums.  Eigler  kommt  zu  dem  Ergebnis,  daß  alle  Geschwülste  gleich- 
wertig und  voneinander  unabhängig  sind  und  meint,  es  handle  sich  um  eine 
Veränderung  des  Mesenchyms,  die  eine  Mittelstellung  zwischen  System- 
erkrankimg und  Geschwulstbildung  einnehme.  Man  darf  wohl,  wie  dies 
bei  multiplen  Angiomen  vielfach  zutrifft,  an  eine  Entwicklungsstörung  bei 
der  Gefäßausbildung  als  Grundlage  dieser  Veränderungen  denken. 

Bei  den  weiteren  2  Beobachtungen  von  Grabowski  und  Schlopsnies 
handelt  es  sich  um  systematisierte  teils  angiomatöse  teils  sarkomatöse 
Geschwulstbildung  im  Bereich  des  blutbildenden  Apparates,  die  Leber, 
Milz,  Knochenmark  und  Lymphdrüsen  betreffen;  im  Falle  Grabowskis 
waren  außerdem  noch  die  Nieren  und  Nebennieren  beteiligt.  Schlopsnies 
nimmt  einen  Anlagefehler  des  Gefäßendothels  an. 

Anhang. 
Knochenmark. 

Entwicklungsstörungen  des  Knochenmarks  sind  bisher  nicht  bekannt 
geworden.  Zu  erwähnen  wären  in  diesem  Zusammenhang  vielleicht  die 
Angiome,  die  vermutlich  zum  Teil  auf  Gewebsfehlbildungen  (Hamartien) 
zurückzuführen  sind.  Ferner  wären  noch  jene  seltenen  Vorkommnisse 
systematisierter  Geschwulstbildung  des  blutbildenden  Apparates  zu  nennen, 
bei  denen  man  an  eine  Anlagestörung  denken  muß.  So  haben  Grabowski 
und  Schlopsnies  Beobachtungen  systematisierter  sarkomatöser  Angiome 
mitgeteilt,  bei  denen  auch  das  Knochenmark  Sitz  der  teils  kavernösen,  teils 
spindelzelligen  Gewebswucherungen  war.  Im  Falle  Eiglers  waren  nur  zahl- 
lose typische  kavernöse  Angiome  im  Skelett  ausgebildet,  während  sarko- 
matöse Wucherungen  fehlten. 
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Die  Mißbildungen  der  männlichen  Geschlechtsorgane1 
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Die  Mißbildungen  der  männlichen  Geschlechtsorgane 


Die  Fehlbildungen  der  männlichen  Geschlechtsorgane  lassen  sich 
in  3  Gruppen  einteilen: 

A.  Die  Mißbildungen  und  Fehllagen  des  Hodens. 

B.  Die  Mißbildungen  der  ableitenden  Samenwege. 

C.  Die  Mißbildungen  der  äußeren  Geschlechtsorgane. 

Da  entwicklungsgeschichtlich  die  Geschlechtsorgane  mit  der 
Cölomwand,  den  ableitenden  Harnwegen  und  den  kaudalen  End- 
abschnitten des  Verdauungstraktes  eng  zusammenhängen,  ist  eine 
Überschneidung  mit  anderen  bereits  erschienenen  Abschnitten  dieses 
Handbuches  unvermeidlich,  insbesondere  mit  denen  von  Herx- 
heimer, Gruber  und  Kermaener. 

Viele  der  Fehlbildungen  der  männlichen  Geschlechtsorgane,  wie 
etwa  der  Kryptorchismus,  die  Hypospadie  und  andere,  zeigen  gewisse 
Ähnlichkeiten  mit  der  Ausbildung  der  entsprechenden  Organe  beim 
weiblichen  Geschlecht.  Sie  wurden  demgemäß  zum  Hermaphroditis- 
mus in  Beziehung  gebracht.  So  werden  gewisse  Hinweise  auf  die 
sexuellen  Zwischenstufen  unvermeidlich  sein,  doch  soll  von  einer 
durchgreifenden  Besprechung  dieses  Komplexes  von  Fehlbildungen 
abgesehen  werden.  Es  sei  auf  die  auf  klassischen  Prinzipien  basierende 
Darstellung  des  Sexus  anceps  von  Priese l  und  auf  die  Arbeiten  von 
Goldschmidt,  Moszkowicz  1936  und  die  neuen,  andere  Ansichten  ent- 
haltenden Untersuchungen  von  Patzelt  1955,  bzw.  Hartmann  1957 
verwiesen. 

Wie  bei  jedem  Beitrag  zu  diesem  Handbuch  soll  auch  hier  eine 
entwicklungsgeschichtliche  Darstellung  vorangeschickt  werden.  Sie 
unterscheidet  sich  sehr  wesentlich  von  dem  einschlägigen  Kapitel  eines 
Lehrbuches,  indem  nicht  alle  Abschnitte  desselben  mit  gleicher  Aus- 
führlichkeit behandelt  werden.  Jene,  welche  für  bestimmte  Fehl- 
bildungen bedeutungsvoll  sind,  wie  etwa  der  Descensus  testiculorum 
für  den  Kryptorchismus,  werden  unverhältnismäßig  viel  Raum  be- 
anspruchen, während  z.  B.  die  äußerst  selten  mißbildeten  Anhangs- 
drüsen der  ableitenden  Samenwege  nur  beiläufig  behandelt  werden 
sollen.  Die  Abbildungen  der  entwicklungsgeschichtlichen  Einleitung 
entstammen  ausschließlich  den  Präparaten  des  Wiener  Embryolo- 
gischen Institutes  und  so  konnte  erfreulicherweise  von  den  immer 
wiederkehrenden  Abbildungen  aus  den  Werken  von  Felix,  Fischel 
u.  a.  Abstand  genommen  werden.  Nur  jene  Ansichten  wurden  in  af- 
firmativer Darstellung  wiedergegeben,  von  deren  Richtigkeit  wir  uns 
überzeugen  konnten.  Sonst  wurden  häufig  einander  widersprechende 
Entstehungsweisen  angegeben  und  ihre  Berechtigung  und  Verwertbar- 
keit diskutiert. 
1* 
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Auf  die  Darstellung  von  tierischen  Befunden  wurde  aus  Gründen 
des  Raummangels  verzichtet,  ebenso  auf  eine  nur  annähernd  erschöp- 
fende Darstellung  der  Kasuistik.  Obwohl  Politzer  begreiflicherweise 
für  die  embryologischen  und  teratogenetischen  Kapitel,  Zeitlhofer 
für  die  teratologische  Systematik  und  Semiotik  vornehmlich  verant- 
wortlich ist.  entspricht  der  Beitrag  nichtsdestoweniger  einer  Zu- 
sammenarbeit beider  Autoren  in  allen  Abschnitten.  Uns  lag  ferner 
eine  sehr  ausführlich  gehaltene  Darstellung  der  Entwicklungsgeschichte 
und  der  Mißbildungen  und  Fehllagen  des  Hodens  von  P.  Schneides 
(Darmstadt)  im  Umbruch  vor,  welche  durch  Bombardement  bis  auf 
2  Exemplare  vernichtet  wurde,  desgleichen  eine  große  Exzerpten- 
sammlung desselben  Autors,  welche  uns  bei  der  Literaturdurchsicht 
für  unseren  Beitrag  viel  Mühe  und  Zeit  ersparten.  Für  sein  generöses 
Angebot,  uns  diese  wertvollen  Vorbereitungen  für  den  Handbuch- 
beitrag zur  Verfügung  zu  stellen,  sei  ihm  unser  herzlichster  Dank  aus- 
gesprochen. 

Entwicklungsgesehichtliche  Einleitung 

Die  Determination  des  Geschlechtes  eines  Individuums  findet  bei 
den  meisten  Tierarten  —  und  so  auch  beim  Menschen  —  schon  durch 
die  Befruchtung  statt.  Der  Mensch  besitzt  in  jeder  Zelle  seines  Kör- 
pers den  diploiden  Chromosomensatz  von  48.  Davon  lassen  sich  46 
zu  gleichartigen  Paaren  ordnen,  während  ein  Paar,  die  Geschlechts- 
chromosomen, geschlechtliche  Unterschiede  aufweist.  Beim  Weibe 
shid  die  Chromosomen  dieses  Paares  einander  gleich.  Sie  heißen  X- 
Chromosomen.  beim  Manne  sind  sie  verschieden,  es  ist  ein  X-  und 
ein  kleineres  Y-Chromosom  vorhanden.  Während  der  Meiose  (also  bei 
der  Reifung  der  Geschlechtszellen)  wird  die  Zahl  der  Chromosomen 
auf  die  Hälfte  reduziert.  Die  reife  Eizelle  besitzt  somit  23  -f-  X  Chro- 
mosomen, die  reife  Samenzelle  23  -f-X  oder  23  +  Y  Chromosomen. 
Verschmilzt  die  Eizelle  mit  einem  Spermatozoon  mit  einem  X-Chro- 
mosom, so  entsteht  ein  weibliches,  verschmilzt  sie  mit  einem  Sperma- 
tozoon mit  einem  Y-Chromosom,  ein  männliches  Individuum  (Lygäus- 
Typus).  Während  also  das  Geschlecht  des  Individuums  bereits  durch 
die  Befruchtung  determiniert  ist,  wird  —  weim  wir  von  einer  beim 
Menschen  nur  schwer  und  unsicher  durchführbaren  Chromosomenanalyse 
der  Zellen  absehen  —  das  Geschlecht  erst  in  einem  weit  späteren  Zeit- 
punkte erkennbar.  Am  frühesten  erfolgt  die  geschlechtliche  Differen- 
zierung an  den  Gonaden  (Embryonen  von  etwa  13  mm  gr.  L.).  Hingegen 
ist  das  Geschlecht  bei  äußerlicher  Untersuchung  der  Embryonen,  also 
nach  ihrem  ganzen  Habitus,  erst  gegen  Ende  des  3.  Embryonalmonates 
bestimmbar.  Wie  unsicher  die  Angaben  über  eine  bereits  zu  einem 
früheren  Zeitpunkte  erkennbare  (äußere)  Geschlechtsdifferenzierung 
sind,  erhellt  aus  einem  Vergleich  der  Angaben  von  Szexes  und  Spaul- 
dixg,  welche  trotz  gleicher  Untersuchungstechnik  zu  oft  gegenteiligen 
Ergebnissen  gelangten.  Diese  lange  dauernde  geschlechtliche  In- 
differenz des  Individuums  ist  eme  der  Haupt  quellen  für  die  so  große 
Mannigfaltigkeit  im  Aussehen  der  Hermap hroditen. 

Die  Bildungsstätte  der  Gonade  ist  ein  bestimmter  Abschnitt  der 
dorsalen  Leibeshöhlenwand.  Bei  Embryonen  von  4  mm  gr.  L.  (Fig.  la) 
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trägt  die  dorsale  Leibeshöhlenwand  in  der  Medianzone  —  durch  ein 
breites  kurzes  Mesenterium  dorsale  befestigt  —  den  Hinterdarm  H. 
Zu  beiden  Seiten  ist  die  dorsale  Leibeshöhlenwand  in  zwei  Falten 
ventralwärts  vorgewölbt.  Sie  enthalten  Urnierengewebe  und  werden 
als  Urnierenleisten  oder  Urnierenfalten  U  bezeichnet.  Im  medianen 
Abhang  dieser  Urnierenfalten  wird  die  Keimdrüse  gebildet. 

Die  Keimdrüse  entsteht  aus  zwei  ursprungsmäßig  verschiedenen 
Komponenten,  den  Urgeschlechtszellen  und  der  Keimdrüsen- 
falte. Die  Urgeschlechtszellen  erscheinen  bei  Embryonen  von  etwa 


U 


a  b 
Fig.  1.  Querschnitt  durch  den  Rumpf  eines  4  mm  langen  menschlichen  Embryo, 
a:  H  Hinterdarm  mit  Urkeimzellen  in  seiner  Wand  und  im  Mesostenium  dorsale, 
U  Urnierenfalte,  b:  Urkeimzelle  während  der  Auswanderung  vom  Darm  ins 
Mesostenium  dorsale.  Vergr.  260:1  bzw.  1300:1  (Bs  2516,  2457) 

0,5  mm  gr.  L.  des  Embryonalschildes  in  den  dorsalen  Bereichen  des 
Dottersackes.  Mit  der  Abfaltung  des  Kopfes  bzw.  Kaudalabschnittes 
des  Embryo  wird  aus  dem  die  Urgeschlechtszellen  enthaltenden  Teile 
des  Dottersackes  der  Hinterdarm.  Bei  Embryonen  von  mehreren  Ur- 
wirbelpaaren  setzt  eine  Auswanderung  dieser  Zellen  aus  dem  Epithel 
des  Hinterdarmes  ein,  welche  durch  das  Mesenterium  dorsale  und  den 
medialen  Grenzgraben  der  Urnierenfalte  in  das  Gebiet  der  prospek- 
tiven Keimdrüsenanlage  führt.  Dieser  Vorgang  ist  bei  5  mm  langen 
Embryonen  im  wesentlichen  abgeschlossen.  Bei  7  mm  langen  Em- 
bryonen finden  sich  die  Urgeschlechtszellen  nur  mehr  im  Bereiche  der 
Keimdrüsenfalte. 

Die  Urgeschlechtszellen  zeigen  einen  überaus  charakteristi- 
schenBau  (Fig.  lb).  Sie  sind  rund  unddellen  demgemäß  die  Nachbar- 
zellen, ohne  ihre  Eigenform  zu  verändern,  ein.  Ihr  Plasma  ist  hell, 
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ihr  Kern  ist  rund,  entweder  zentral  gelegen  oder  ein  wenig  gegen  eine 
Zellseite  verschoben.  Im  letzteren  Falle  liegt  das  unten  zu  schildernde 
Cytozentrum  zwischen  Kern  und  Zelloberfläche,  gerade  dort,  wo 
letzterer  am  weitesten  von  der  Zell  Oberfläche  entfernt  ist.  Der  Kern 
zeigt  meistens  einen  kurzen,  breit  aufsitzenden  spitzen  konischen 
Fortsatz,  welcher  gegen  das  Cytozentrum  gerichtet  ist.  Die  Astro- 
sphäre  des  Cytozentrum  enthält  eine  Zentriolenplatte,  welche  zu  dem 
Kern  und  Sphäre  verbindenden  Zellradius  senkrecht  steht.  An  der  in 
Fig.  lb  abgebildeten  Urkeimzelle  sind  nicht  nur  obige  Zellmerkmale 
erkennbar;  es  sind  vielmehr  auch  morphologische  Kennzeichen  für  die 
Zellwanderung  vorhanden.  Die  Zelle  besitzt  einen  kolbigen  Fortsatz, 
welcher  in  der  Richtung  des  Wanderungszieles,  d.  h.  in  erster  Instanz 
gegen  die  Wurzel  des  Mesenteriums  dorsale  gerichtet  ist.  Wie  bei  allen 
wandernden  Urkeimzellen  geht  die  Sphäre  dem  Kern  bei  der  Wan- 
derung voran.  Bei  dem  Embryo  Bs  von  4  mm  gr.  L.,  von  welchem 
Fig.  1  a  und  Fig.  1  b  stammen,  sind  über  500  Urgeschlechtszellen  vor- 
handen, von  denen  nur  mehr  weniger  als  die  Hälfte  im  Epithel  des 
Hinterdarmes  liegen,  während  die  übrigen  bereits  in  der  prospektiven 
Keimdrüsenfalte  angelangt  sind  oder  sich  auf  dem  Wege  dahin  be- 
finden. 

Die  Gesamtheit  der  Urgeschlechtszellen  —  und  in  gleicher  Weise 
auch  der  Weg,  den  sie  durchwandern  —  werden  als  Keimbahn  be- 
zeichnet. Bei  Avertebraten  ist  die  Keimbahn  durch  karyologische 
Befunde  erwiesen.  Bei  Vertebraten  —  und  damit  auch  beim  Men- 
schen —  nimmt  man  an,  daß  die  hier  als  Urgeschlechtszellen  be- 
schriebenen Gebilde  die  Stammzellen  der  Geschlechtszellen  des  In- 
dividuums sind  (Politzer  1928  und  1933,  Witschi).  Die  Schwierig- 
keiten, welche  sich  aus  der  Tatsache  ergeben,  daß  im  postfetalen 
Leben  mitunter  keine  deutlich  erkennbaren  Geschlechtszellen  vor- 
handen sind,  werden  bei  Politzer  1953  diskutiert.  Nur  wenige  Autoren 
halten  die  Keimbahn  beim  Menschen  für  nicht  bewiesen,  ja  für  nicht 
existierend,  unter  ihnen  Stieve. 

Nachdem  die  Urkeimzellen  im  Bereiche  der  Urnierenfalte  an- 
gelangt sind,  beginnt  sich  der  mediale  Abhang  derselben  in  kenn- 
zeichnender Weise  zur  Keimdrüsenanlage  umzuformen.  Die  dorsale 
Leibeshöhlenwand  ist  mit  einem  Epithel  bekleidet,  welches  diesen 
Namen  nur  mit  gewissen  Einschränkungen  verdient  (Fig.  2).  Während 
nämlich  die  Anordnung  der  Zellen  gegen  die  freie  Oberfläche  hin 
epithelartig  ist,  gehen  die  Zellen  in  die  anliegenden  Bindegewebszellen 
an  ihrer  Basalseite  ohne  scharfe  Grenze  über.  Es  fehlt  somit  nicht 
nur  eine  Basalmembran,  sondern  auch  jede  ebene  Grenzfläche  gegen 
das  anliegende  Bindegewebe.  Man  nimmt  an,  daß  diese  eigenartige 
Beschaffenheit  der  dorsalen  Leibeshöhlenwand  darauf  beruhe,  daß  aus 
der  wandbildenden  Schicht  des  Cöloms  Bindegewebszellen  hervor- 
gehen. Jedenfalls  sei  hier  die  bedeutsame  Tatsache  nochmals  hervor- 
gehoben, daß  Oberflächenschicht  und  darunter  gelegenes  Bindegewebe 
in  engster  Weise  miteinander  in  Beziehung  stehen. 

Bei  nur  wenig  älteren  Embryonen  von  9  mm  gr.  L.  tritt  nun  eine 
Veränderung  in  den  Zellen  der  Cölomwand  ein  (Fig.  3).  Sie  werden 
höher  und  mehrreihig,  ja  selbst  mehrschichtig  und  zeigen  —  ähnlich 
einem  typischen  Epithel  —  eine  nahezu  vollständige  —  nur  hier  und 
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dort  etwas  undeutliche  —  Basalmembran.  In  der  Cölomwand  sind 
Urgeschlechtszellen  eingelagert.  Das  subepitheliale  Bindegewebe  zeigt 
kaum  einen  Unterschied  gegenüber  den  tieferen  Bindegewebsschichten 
der  Urnierenfalte.  Bei  Embryonen  von  11,5  mm  gr.  L.  (Fig.  4)  ist 
das  Epithel  wesentlich  dicker  geworden.  Es  läßt  bis  zu  vier  Kern- 
reihen übereinander  erkennen.  Wieder  ist  eine  nahezu  durchgreifende 
Basalmembran  vorhanden.  Unter  ihr  jedoch  ist,  im  Gegensatze  zu  den 
in  Fig.  3  wiedergegebenen  Verhältnissen,  eine  äußerst  dichte  Zell- 
anhäufung vorhanden,  welche  zweifellos  im  wesentlichen  im  Binde- 


Fig.  2.  Schnitt  durch  die  dorsale  Leibeshöhlenwand  eines  4  mm  langen  mensch- 
lichen Embryo.  Vergr.  1100:1  (Dh  5212) 


Vergr.  430: 1  (Ce  2915) 
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gewebe  und  aus  diesem  entstanden  ist.  Allerdings  ist  die  Basalmem- 
bran des  Keimdrüsenepithels  hier  und  da  unterbrochen,  so  daß  ein 
Zuzug  von  Zellmaterial  aus  dem  Epithel  in  das  Bindegewebslager  nicht 
mit  voller  Sicherheit  ausgeschlossen  werden  kann.  Bei  einer  nur  wenig 
älteren  Keimdrüse  (Fig.  5)  —  der  Embryo  hat  eine  größte  Länge  von 
12,8  mm  —  sind  zwei  wesentliche  Veränderungen  eingetreten;  erstens 
ist  die  Keimdrüse  in  Stränge  von  fast  epithelialem  Aussehen  aufgelöst 
und  zweitens  hängen  diese  hier  und  dort  mit  dem  Oberflächenepithel 
zusammen.  Bei  diesem  Embryo  ist  die  Gonade  bereits  geschlechts- 


Fig.  4.  Schnitt  durch  die  Anlage  der  Gonade  eines  1 1,5  mm  langen  menschlichen 
Embryo.  Vergr.  383:1  (Bw  3621) 


differenziert,  indem  eine  so  deutliche  Strangstruktur  im  Bindegewebs- 
kern  der  Keimdrüse  nur  beim  männlichen  Geschlecht  auftritt,  während 
beim  weiblichen  Zellballen  und  nicht  Zellstränge  zu  finden  sind.  Als 
zweites  Kennzeichen  des  männlichen  Charakters  der  Keimdrüse  ist 
das  Auftreten  einer  Bindegewebshülle  zwischen  Keimdrüsenepithel 
und  Keimsträngen,  der  Tunica  albuginea,  zu  werten,  so  wie  dies  aller- 
dings bei  dem  wesentlich  älteren  Objekt  der  Fig.  6  sichtbar  ist. 

Zusammenfassend  kann  gesagt  werden,  daß  die  Cölomwand  der 
Keimdrüsenanlage  mit  etwa  7  mm  eine  fast  lückenlose  Basalmembran 
zeigt.  Die  Keimstränge  treten  in  dem  unter  dem  Epithel  befindlichen 
bis  dahin  uncharakteristischen  Bindegewebslager  auf  und  gewinnen 
im  wesentlichen  erst  jetzt  einen  engeren  Zusammenhang  mit  der  Ober- 
fläche. Die  Differenzierung  zum  Hoden  ist  an  dem  Vorhandensein 
von  deutlichen  Strängen  in  der  Gonade  und  später  an  dem  Auftreten 
einer  Tunica  albuginea  zu  erkennen.  Nicht  überall  wird  die  Entwick- 
lung der  Keimdrüse  in  der  gleichen  Weise  beschrieben.  So  berichten 
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viele  Autoren  —  unter  ihnen  auch  Stieve  — ,  daß  die  Keimstränge 
von  der  Oberfläche  her  in  die  Tiefe  einwachsen.  Obwohl  die  hier  ge- 
gebene Darstellung,  welche  besonders  auf  Fischel  (1930)  und  Grün- 
wald (1934b)  zurückgeht,  die  zweifellos  richtige  ist,  besteht  zwischen 


'V 


Fig.  5.  Schnitt  durch  den  Hoden  eines  12,8  mm  langen  menschlichen  Embryo. 

Vergr.  412: 1  (Fo  3133) 


Fig.  6,  Schnitt  durch  Hoden  und  Urnierenrest  eines  100  mm  langen  mensch- 
lichen Embryo.  Vergr.  41:1  (Gv  231) 
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den  gegenteiligen  Anschauungen  ein  weit  geringerer  Gegensatz  als  in 
den  oben  erwähnten  Arbeiten  betont  wird.  Ist  doch,  wie  aus  der  Fig. 2 
hervorgeht,  das  Bindegewebslager  unter  dem  Keimdrüsenepithel 
zweifellos  aus  den  ursprünglichen  Oberflächenschichten  des  Cöloms 
hervorgegangen  und  bei  dieser  genetischen  Verwandtschaft  der  beiden 
Gewebsarten  handelt  es  sich  nur  um  zeitliche  Unterschiede  ihrer 
Sonderung. 

Was  die  weitere  Entwicklung  des  Hodens  anbetrifft,  so  sei  vor 
allem  hervorgehoben,  daß  die  Hodenstränge  beim  Menschen  jener 
strenggesetzlichen  Lagerung  entbehren,  welche  sie  z.  B.  bei  manchen 
Nagetieren  zeigen  (Grünwald  1934a).  Die  Verbindung  der  Samen- 
stränge mit  den  der  Urniere  entstammenden  Gängen  des  Nebenhodens 
erfolgt  mit  Hilfe  des  Rete  testis,  welches  mit  größter  Wahrscheinlich- 
keit gleichfalls  aus  dem  Bindegewebe  der  Geschlechtsfalte  hervorgeht. 
Es  gliedert  sich  in  die  Tubuli  recti,  welche  mit  den  Samensträngen 
verschmelzen  (Fig.  6),  und  das  Rete  testis,  welches  andererseits  zu 
den  Urnierenkanälchen  in  Beziehung  tritt  (Fig.  6).  Später  werden  die 
in  dem  Stadium  der  Fig.  6  noch  soliden  Bildungen  durchgängig. 

Die  Keimstränge  der  Fig.  5  werden  von  Grünwald  (1934a  und  b) 
in  konsequenter  Weise  als  primäre  Keimstränge  bezeichnet.  Er  findet 
dies  für  geboten,  da  sekundäre  Keimstränge  beim  weiblichen  Ge- 
schlechte in  einer  bei  verschiedenen  Tierarten  wechselnden  Weise  an 
der  Bildung  von  Eifollikeln  in  spätembryonalen  und  in  postfetalen 
Entwicklungsperioden,  ja  sogar  beim  Erwachsenen  in  ausgedehntem 
Maße  beteiligt  sind  (Patzelt,  Burkl).  Sekundäre  Keimstränge  wurden 
jedoch  auch  gelegentlich  bei  männlichen  menschlichen  Embryonen 
gefunden  (Hett,  Fischel  1930,  Grünwald  1934b)  und  Grünwald  hat 
es  sehr  wahrscheinlich  gemacht,  daß  aus  diesen  aus  dem  Keimdrüsen- 
epithel herstammenden  Gewebsmassen  Hodenstränge  hervorgehen. 
Diese  Bildungen  sind  demgemäß  als  sekundäre  Keimstränge  den  oben 
erwähnten  primären  Keimsträngen  gegenüberzustellen. 

Auch  die  Zwischenzellen  entstehen  im  embryonalen  Bindegewebe. 
Sie  erreichen  um  die  Mitte  des  Embryonallebens  eine  außerordent- 
liche Mächtigkeit  (Fig.  6). 

Die  Ausführungsprodukte  des  Hodens  bedienen  sich  teilweise  der- 
selben Ableitungswege  wie  die  Harnorgane.  Es  sei  deshalb  hier  in 
Kürze  auf  die  Gesamtheit  der  Gebilde  des  Urogenitaltraktes  hin- 
gewiesen. Sie  bestehen  aus  dem  WoLFFschen  Gang  und  der  Urniere, 
dem  dem  WoLFFschen  Gang  genetisch  nahestehenden  MüLLERschen 
Gang  (vgl.  Grünwald,  Burkl  und  Politzer)  und  den  ventralen  Ab- 
schnitten des  ursprünglichen  Endteiles  des  Verdauungstraktes,  der 
Kloake.  Wir  können  uns  hier  kurz  fassen,  da  das  Notwendige  über 
die  Entstehung  dieser  Organe  bereits  in  mehreren  Abschnitten  dieses 
Handbuches  enthalten  ist  (Anders,  Gruber).  Der  WoLFFsche  Gang 
entsteht  ursprünglich  durch  die  Vereinigung  der  segmentalen  Vor- 
nierenkanälchen  zum  Vornierengang,  welch  letzterer  dann  aus  Eigenem 
als  Urnierengang  kaudalwärts  vor  wächst.  Er  tritt  hier  zur  Urnieren- 
anlage,  welche  aus  der  Mittelplatte  des  Mesoderms  hervorgegangen 
ist,  in  Beziehung  und  mündet  in  die  Endkammer  des  Verdauungs- 
traktes, die  Kloake.  Bei  der  Zerlegung  derselben  durch  ein  frontales 
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Septum,  das  Kloakenseptum,  in  eine  ventrale  und  dorsale  Abteilung, 
deren  dorsale  das  Rectum  darstellt,  gelangt  die  Mündung  des  Wolff- 
schen  Ganges  in  den  Bereich  der  ventralen  Abteilung  der  Kloake,  den 
ventralen  Kloakenrest.  Die  Mündungsstelle  entspricht  dem 
MüLLERschen  Hügel,  welcher  späterhin  zum  Colliculus  seminalis  wird. 
Diese  wichtige  Grenzmarke  zerlegt  den  ventralen  Kloakenrest  in  einen 
kranialen  und  in  einen  kaudalen  Anteil.  Der  kaudale  heißt  Sinus  uro- 
genitalis,  der  kraniale  entspricht  der  Blase  mit  dem  kranial  an- 
schließenden Urachus  (Ligamentum  umbilicale  medianum)  und  dem 
kaudal  folgenden  Anteil,  der  Pars  prostatica  urethrae.  Endlich 
sei  der  MüLLERsche  Gang  erwähnt,  welcher  im  engen  Anschluß  an  den 
WoLFFschen  Gang  gebildet  wird.  Er  entsteht  aus  einer  Grube  im 
Cölom  und  wächst  von  hier  aus  kaudalwärts,  immer  streng  dem 
WoLFFschen  Gang  folgend.  Dann  biegt  er  medialwärts  rechtwinklig 
um,  trifft  den  MüLLERschen  Gang  der  Gegenseite  und  zieht  nach  einer 
neuerlichen  rechtwinkligen  Knickung  gemeinsam  und  teilweise  ver- 
schmolzen zum  Colliculus  seminalis,  welchen  er  zwischen  den  beiden 
WoLFFschen  Gängen  erreicht  und  vorwölbt,  jedoch  nicht  durchbricht. 

Das  Schicksal  dieser  Gebilde  beim  Manne  ist  ein  verschiedenes. 
Die  Urniere  geht  in  ihrem  kranialen  Teil  zugrunde.  Der  kaudal  fol- 
gende Teil  der  Urniere  büßt  seine  sekretorischen  Anteile  ein,  der  Rest 
der  Kanälchen  und  der  dazugehörige  WoLFFsche  Gang  bilden  den 
Nebenhoden.  Der  kaudal  folgende  Teil  der  Urniere  wird  bis  auf  einige 
wenige  Reste  zurückgebildet,  die  Paradidymis  oder  GiRALDEssches 
Organ  genannt  werden.  Der  Endabschnitt  des  WoLFFschen  Ganges 
unterliegt  mehrfachen  Umbildungen.  Bereits  bei  5  mm  langen  Em- 
bryonen ist  aus  seiner  dorsalen  Wand  kranial  von  seiner  Mündungs- 
stelle die  Ureterknospe  hervorgewachsen,  die  in  einer  hier  nicht  näher 
zu  schildernden  Weise  gemeinsam  mit  dem  Endabschnitt  der  Mittel- 
platte, dem  metanephrogenen  Gewebe,  die  Nachniere  oder  bleibende 
Niere  bildet.  Dieser  Ureter  mündet  somit  vorerst  in  den  WoLFFschen 
Gang;  es  besteht  also  gemeinsam  eine  in  der  späteren  Entwicklung 
erweiterte  Endkammer.  Diese  wird  durch  einen  von  kranial  her  ein- 
wachsenden Bindegewebssporn,  den  Uretersporn.  in  einen  dem  WoLFF- 
schen Gang  und  einen  dem  Ureter  zugeteilten  Endabschnitt  ge- 
sondert. Auf  diese  Weise  gewinnen  beide  Gänge  getrennte  Ausmün- 
dungen, die  sich  durch  Wachstum  des  dazwischen  gelagerten  Teiles 
der  Blase,  bzw.  Urethra  voneinander  entfernen.  Aus  dem  WoLFFschen 
Gange,  der  im  Colliculus  seminalis  verbleibt,  wird  der  Ductus  eja- 
culatorius ;  aus  den  Ureteren  und  beiden  Mündungen  der  WoLFFschen 
Gänge  die  Ecken  jenes  Feldes,  das  wir  als  Trigonum  vesicae  oder 
Trigonum  Lieutaudi  zu  bezeichnen  pflegen.  (Diese  Darstellung  basiert 
auf  der  Arbeit  von  Chwalla  Replik:  Frazer,  Gyllensten,  Duplik: 
Politzer].) 

Der  MüLLERsche  Gang  hinterläßt  beim  Manne,  im  Gegensatz  zu 
einigen  gegenteiligen  Angaben  im  Schrifttum  (Felix,  Fischel)  keine 
Reste.  Früher  wurde  angenommen,  daß  die  Hydatide  des  Hodens  aus 
dem  kranialen  Ende  des  MüLLERschen  Ganges  gebildet  wird,  doch 
wurde  dies  neuerdings  mit  Recht  in  Frage  gestellt  (Literatur  bei 
Zuckermann  und  Krohn).  Das  kaudale  Ende  sollte  den  Utriculus  pro- 
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staticus  bilden,  doch  wurde  von  Vilas  nachgewiesen,  daß  dieses  Organ 
aus  einer  vom  Sinus  urogenitalis  gebildeten  Epithelplatte  hervorgeht 
und  somit  mit  dem  MÜLLERschen  Gang  ebenso  wenig  zu  tun  hat,  wie 
die  Scheide  (Vilas,  Meyer,  Politzer  1955).  Gegenteilige  Ansichten 
wurden  von  Koff  sowie  mehreren  älteren  Autoren  ausgesprochen. 

Der  WoLFFsche  Gang  liefert,  wie  oben  erwähnt,  den  Ductus  de- 
ferens  und  dessen  Endabschnitt,  den  Ductus  ejaculatorius.  In  seinem 
Endabschnitte  entsteht  eine  lateral  gerichtete  Auftreibung,  welche  sich 
durch  Wachstum  und  Abspornung  vergrößert  und  zur  Glandula  vesi- 
culosa  (Vesieula  seminalis)  wird  (Burkl).  In  der  Gegend  der  Ab- 


W  _. 


Fig.  7.  Modell  der  inneren  Geschlechtsorgane  eines  45  mm  langen  männlichen 
menschlichen   Embryo :   A  Arteria  umbilicalis,    G   Gubernaculum  Hunteri, 
H  Harnblase,  K  Keimdrüse,  M  MüLLERscher  Gang,  N  Nachniere,  P  Processus 
vaginalis  peritonei,  R  Rectum,  W  WoLFFscher  Gang 


spornung  verbreitert  sich  der  WoLFFsche  Gang  (Ductus  deferens)  zur 
Ampulle  desselben. 

Zum  Schlüsse  der  Darstellung  des  Entwicklungsganges  der  inneren 
männlichen  Geschlechtsorgane  seien  einige  Worte  über  die  Entwick- 
lungsmechanik hinzugefügt.  Grundlegend  war  hier  eine  Experimenten- 
gruppe, die  an  Amphibien  von  Humphrey,  bei  Vögeln  vor  allem  von 
Dantschakoff  durchgeführt  wurde.  Wird  z.  B.  bei  Vögeln  die  Ein- 
wanderung von  Urkeimzellen  in  die  Gegend  der  prospektiven  Gonade 
verhindert,  dann  entstehen  späterhin  auch  nicht  die  normaliter  an 
Ort  und  Stelle  gebildeten  Organteile,  wie  Hodenstränge,  Markstränge 
usw.  Daraus  zog  Dantschakoff  den  auch  durch  deskriptiv-embryolo- 
gische und  teratologischen  Befunde  gestützten  Schluß,  daß  die  Ur- 
keimzellen für  die  Bildung  der  Gonade  unumgänglich  notwendig  sind 
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oder  —  um  uns  der  entwicklungsmechanischen  Ausdrucksweise  zu 
bedienen  —  daß  die  Urkeimzellen  die  Gonade  induzieren. 

Die  zweite  Gruppe  von  Versuchen  geht  auf  Grünwald  (1927) 
zurück.  Wird  die  Keimscheibe  eines  Hühnchens  kaudal  von  dem  vor- 
wachsenden WoLFFschen  Gang  durchtrennt,  so  entsteht  kaudal  von 
der  Durchtrennungsstelle  nicht  nur  kein  WoLFFscher  Gang,  sondern 
es  unterbleibt  auch  die  Bildung  von  Urniere  und  MüLLERschem  Gang. 
Hingegen  wird  die  Keimdrüse  in  normaler  Weise  angelegt.  Daraus 
geht  hervor,  daß  der  WoLFFsche  Gang  von  kranial  nach  kaudal 
vorwächst,  ferner  daß  er  die  Urniere  und  den  MüLLERschen 
Gang  induziert,  während  sich  die  Keimdrüse  unabhängig 
von  ihm  bildet. 

Ein  teratologisch  überaus  wichtiges  Kapitel  stellen  die  Fehllagen 
des  Hodens  dar.  Im  allgemeinen  wird  bei  der  Entwicklung  des  Hodens 
von  einem  Descensus  testis  gesprochen  und  hierbei  ein  innerer  (bis 
zur  Leistenpforte)  von  einem  äußeren  (bis  in  den  Hodensack)  unter- 
schieden. 

Was  die  innere  Wanderung  des  Hodens  anbetrifft,  so  geht  sie 
zum  Teil  darauf  zurück,  daß  dieses  Organ  ursprünglich  höher  oben 
angelegt  ist  und  die  kranialen  Teile  zurückgebildet  werden,  während 
kaudal  ein  weiterer  Anbau  stattfindet.  Das  Ergebnis  dieses  Wider- 
spiels von  An-  und  Abbau  von  Hodengewebe  erwirkt  den  Eindruck 
einer  Kaudalverschiebung.  Daneben  spielen  sich  jedoch  im  Bereiche 
der  Becken-  und  Bauchorgane  sehr  wesentliche  gegenseitige  Ver- 
lagerungen ab,  welche  in  ihrer  Problematik  von  Grünwald  ausge- 
zeichnet dargestellt  wurden,  ohne  daß  auch  er  in  der  Lage  gewesen 
wäre,  die  hierbei  wirksamen  Faktoren,  wie  differentielles  Wachstum, 
Aufrichtung  der  Lendengegend  (Lumballordose)  und  eventuelle  Druck- 
und  Zugwirkungen  in  ihrer  Wirkung  zu  klären.  Tatsache  ist,  daß  der 
Hoden  auffallend  frühzeitig  (vgl.  Fig.  7)  der  Leistenpforte  naheliegt. 

Besser  sind  wir  durch  die  äußerst  sorgfältigen  Untersuchungen 
von  Moszkowicz  über  die  Entstehung  und  Wirkung  des  Gubernaculum 
testis  (Hunteri)  unterrichtet  (Moszkowicz,  1935a).  Das  Gubernaculum 
wird  schon  bei  etwa  14  mm  langen  Embryonen  am  Beckenboden  als 
flache,  in  dorsoventraler  Richtung  gestreckt  verlaufende  streifen- 
förmige Erhebung  sichtbar.  Sie  folgt  erst  streng  dem  Verlauf  der 
Arteria  umbilicalis,  macht  sich  jedoch  bald  von  ihr  selbständig.  Bei 
den  Embryonen  der  Altersstufe  des  in  Fig.  7  wiedergegebenen  Mo- 
delles ist  Ausgangspunkt  und  Verlaufsrichtung  des  Gubernaculum 
einwandfrei  gegeben.  Es  wurde  oben  angeführt,  daß  WoLFFscher  und 
MüLLERscher  Gang  zwei  knieförmige  Knickungen  zeigen.  Eine  kra- 
niale, in  denen  sie  aus  einer  axialen  in  eine  transversale,  und  eine 
kaudale,  in  denen  sie  aus  einer  transversalen  in  eine  axiale  Richtung 
umbiegen.  Von  der  kranialen  Umbiegungsstelle  an  wird  das  Guber- 
naculum sichtbar  und  verläuft  von  hier  als  kräftige  strangförmige  Er- 
hebung des  Beckenbodens  gestreckt  zur  Leistenpforte.  Daselbst  ver- 
schwindet es  aus  dem  Gesichtsfelde,  nachdem  es  um  seine  Eintritts- 
stelle herum  eine  vorerst  seichte  zirkuläre  Cölomfurche,  den  Processus 
vaginalis  peritonei,  durchtreten  hat.  Im  Schnittbild  Fig.  8  ist  erkenn- 
bar, daß  sich  das  Gubernaculum  nach  beiden  Richtungen  über  die 
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im  Modell  (Fig.  7)  sichtbare  Verlaufsstrecke  ausdehnt.  Einerseits  zieht 
es  kranial  an  jener  Falte  der  dorsalen  Leibeswand  empor,  in  welcher 
WoLFFscher  und  MüLLERscher  Gang  liegen,  andererseits  durchbricht 
es  die  Bauchwand  und  strahlt  in  das  subkutane  Gewebe  aus.  Wir 

können  somit  am  Gubernaculum 
drei  Teile  unterscheiden,  die  Pars 
abdominalis,  die  in  der  Bauch- 
höhle gelegen  ist,  die  Pars  inter- 
stitialis,  welche  die  Muskelwand 
durchbricht,  und  die  Pars  subcu- 
tanea, welche  ins  Unterhautbinde- 
gewebe einstrahlt.  Das  proximale 
Ende  des  Beckenbodenanteiles 
der  Pars  abdominalis  setzt  ur- 
sprünglich am  kaudalen  Ende  der 
Urniere  an  und  wurde  deshalb 
auch  als  Leistenband  der  Urniere 
bezeichnet.  In  dem  Maße,  als 
sich  der  kaudale  Teil  der  Urniere 
rückbildet,  gelangt  es  mehr  und 
mehr  in  den  Bereich  des  kaudalen 
Endes  des  Hodens,  so  daß  es  zum 
Leistenband  des  Hodens  wird. 
Nun  wurde  schon  oben  zueinan- 
dergesetzt,  daß  der  Hoden  früh- 
zeitig in  der  Nähe  der  Leisten - 
pforte  liegt,  so  daß  die  Länge  des 
Abschnittes  des  Gubernaculum 
zwischen  kaudalem  Hodenpol  und 
Leistenpforte  relativ  gering  ist. 
Mit  der  Ausbildung  des  Hoden- 
sackes nimmt  der  interstitielle 
und  auch  der  subkutane  Teil  des 
Gubernuculum  an  Länge  zu  und 
sein  subkutaner  Anteil  ist  am  Bo- 
den des  Hodensackes  verankert. 
Der  Processus  vaginalis  peritonei, 
der  bereits  oben  erwähnt  wurde, 
wächst  gleichfalls  und  streckt 
sich  tiefer  in  den  Hodensack.  Nun 
setzen  jene  eigenartigen  gewebli- 
chen  Umbauvorgänge  im  Guber- 
naculum ein,  welche  das  Übertreten  des  Hodens  in  den  Hodensack 
gegen  Ende  der  Schwangerschaft  einleiten.  Das  Gubernaculum  wird 
wesentlich  dicker,  fast  so  dick  wie  der  Hoden  selbst.  Das  Gewebe 
nimmt  eine  eigenartige  gallertige  Beschaffenheit  an,  die  an  die  Whar- 
TONsche  Sülze  des  Nabelstranges  erinnert.  In  diesem  Gewebe  gleitet 
der  Hoden  in  den  Hodensack  und  kommt  an  dessen  unterem  Pol  zur 
Ruhe.  Hierbei  bleibt  der  Processus  vaginalis  mit  dem  Hoden  während 
des  Tiefertretens  in  Verbindung  und  bildet  dessen  Tunica  vaginalis. 
Nun  schließt  sich  die  Verbindung  dieses  Cölomfortsatzes  mit  der 


Schnitt  durch  das  Becken 
eines  40  mm  langen  menschlichen 
Embryos  D  Darm,  G  Gonade,  H 
Harnblase,  Pa  Pars  abdominalis 
gubernaculi,  Pi  Par:  interstitialis 
gubernaculi,  Ps  Pars  subcutanea 
gubernaculi.    Vergr.   26:1    (Dr  71) 
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Bauchhöhle  in  der  Gegend  des  Leistenringes,  womit  die  topographi- 
schen Verhältnisse,  wie  sie  beim  Erwachsenen  bestehen,  geschaffen 
sind.  Die  Fig.  9  gibt  die  Ansicht  der  Hoden  eines  Fetus  zu  Ende  der 
Schwangerschaft  wieder.  Auf  der  rechten  Seite  (im  Bilde  links)  ist 
das  gallertige  Gewebe  des  Gubernaculums  wiedergegeben,  auf  der 
linken  Seite  hingegen  wurde  dieses  entfernt,  so  daß  Hoden,  Neben- 
hoden und  Samenleiter  zutage  treten. 


Fig.  9.  Äußeres  Genitale  eines  nahezu  geburtsreifen  männlichen  Fetus.  Im  Bilde 
links  ist  das  Gubernaculum  sichtbar,  rechts  ist  dieses  zum  Großteil  entfernt,  so 
daß  Hoden  und  Nebenhoden  erscheinen 

Zum  Schlüsse  sei  die  Entwicklung  des  äußeren  Genitales  be- 
sprochen. Hier  muß  vorerst  auf  das  Schicksal  der  Kloake  zurück- 
gegriffen werden.  Es  sei  daran  erinnert,  daß  die  Kloake,  also  der  End- 
abschnitt  des  Verdauungstraktes  nach  außen  durch  eine  von  Ekto- 
derm  und  Entoderm  gebildete  Membran  verschlossen  ist.  Ursprüng- 
lich sind  die  ektodermale  und  entodermale  Schicht  der  Membran  von- 
einander deutlich  zu  trennen,  später  stellen  sie  eine  einheitliche  Ge- 
websmasse  dar  (Fig.  10).  Diese  ursprünglich  einheitliche  Kloake  wird 
nun  in  frontaler  Richtung  durch  ein  arkadenförmiges  Septum  (Klo- 
akenseptum,  Septum  urorectale)  in  einen  ventralen  Teil,  den  ven- 
tralen Kloakenrest,  und  einen  dorsalen,  das  Rectum,  unterteilt.  Ehe 
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jedoch  die  Unterteilung  vollständig  ist  (Fig.  11),  verdünnt  sich  die 
Kloakenmembran,  besonders  in  dem  dem  Septum  urorectale  und  dem 
Rectum  benachbarten  Anteil,  und  reißt  ein  (Politzer  1931).  Das  Rec- 
tum hat  hierdurch  seine  äußere  Öffnung  (den  Anus)  erhalten,  ebenso 
der  ventrale  Kloakenrest  seine  Apertura  externa  sinus  urogenitalis. 
Der  dazwischen  gelegene  freie  Rand  des  Kloakenseptums  wird  zum 
Perineum  (Damm)  und  ist  in  dem  in  Fig.  11  wiedergegebenen  Schnitt 
herkunftsgemäß  von  Entoderm  bekleidet,  welches  späterhin  durch 
R  S 


Fig.  10.  Median- Sagittalsehnitt  durch  das  kaudale  Körperende  eines  16  mm 
langen  menschlichen  Embryo:  K  Kloake,  M  Kloakenmembran,  P  Phallus, 
R  Rectum,  S  Sinus  urogenitalis,  U  Urethralplatte.  Vergr.  69:1  (Bp  4622) 

Epithelverschiebung  von  der  Seite  her  durch  Ektoderm  ersetzt  wird. 
Hingegen  gibt  es  beim  Menschen  keine  Dammfalten  und  demgemäß 
auch  keine  Verwachsung  derselben  (Politzer  1932).  Die  Raphe  perinei 
ist  somit  keine  Naht,  sondern  eine  lokale  Gewebsbildung,  die  nicht 
durch  Verwachsung  entstanden  ist  und  somit  auch  keine  stattgehabte 
Verwachsung  beweist.  Hingegen  bleibt  der  vordere  (ventrale)  Teil  der 
Kloakenmembran  erhalten.  Er  wandelt  sich  in  eine  sagittale  Epithel- 
platte (Urethralplatte)  um,  welche  die  urethrale  Hälfte  des  Penis1) 
bis  an  die  Spitze  der  Glans  durchzieht  und  dorsalwärts  etwa  bis  an 
die  Achse  des  Gliedes  reicht.  In  die  dorsale  Hälfte  des  Penis  schneidet 
jedoch  die  Urethralplatte  —  was  für  die  Entstehung  der  Epispadie 
von  größter  Wichtigkeit  ist  —  nicht  ein. 

Das  äußere  Genitale  hat  inzwischen  die  Form,  wie  sie  in  Fig.  12 
wiedergegeben  ist,  angenommen.  Obwohl  wir  aus  der  Konfiguration 

*)  Als  topographische  Bezeichnung  mögen  beim  Penis  verwendet  werden 
urethral-dorsal,  apical-basal. 
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der  Gonade  bei  dem  daselbst  abgebildeten  Embryo  wissen,  daß  er 
männlich  ist,  ist  dies  aus  dem  Aussehen  des  äußeren  Genitale  das  Ge- 
schlecht noch  nicht  zu  erkennen;  es  handelt  sich  vielmehr  noch  um 
ein  indifferentes  (nicht  geschlechtsdifferenziertes)  Stadium.  Im  Bilde 
unten  ist  —  von  einem  hufeisenförmigen  nach  vorne  offenen  Wall 
begrenzt  —  der  Anus  erkennbar.  Dann  folgt  eine  ebene  Stelle,  der 
Damm,  welche  zu  einer  sagittalen  Rinne  führt,  deren  am  meisten 
kaudal  gelegener  Anteil  die  Apertura  externa  sinus  urogenitalis  ent- 

S  R 


E         V  D 


Fig.  11.  Median- Sagittalschnitt  durch  das  kaudale  Körperende  eines  22  mm 
langen  menschlichen  Embryo.  D  Damm,  E  Epithelquaste,  P  Penis,  R  Rectum, 
S  Sinus  urogenitalis,  U  Urethralplatte.  Vergr.  48:1  (Dz  1642) 

hält.  Sie  setzt  sich  in  die  äußerlich  als  Geschlechtsrinne  erscheinende 
Längsfurche  fort,  auf  deren  Boden  die  tief  einschneidende  Urethral- 
platte beginnt.  Das  ventrale  Ende  der  Genitalanlage  ist  zum  Ge- 
schlechtshöcker verdickt.  Er  trägt  nahe  seiner  Spitze  (seinem  apikalen 
Ende)  einen  kleinen  Fortsatz,  die  Epithelquaste.  Zu  beiden  Seiten 
der  Geschlechtsrinne  liegen  die  Geschlechtsfalten.  Weiter  lateral  sind 
die  breiten,  nach  hinten  gegen  den  Damm  zu  flacher  werdenden  Ge- 
schlechtswülste angelegt.  Ein  älteres  Stadium  gibt  die  Fig.  13  wieder. 
Die  Geschlechtswülste  haben  sich  kaudalwärts  verschoben  und  heben 
den  vorderen  Teil  der  Dammanlage  mit  der  darauf  sichtbaren  Raphe 
perinei  (Crista  perineophallica)  empor.  Sie  wird  in  diesem  Abschnitt 
als  Raphe  (Crista)  scroti  bezeichnet.  Es  sei  hier  nochmals  hervor- 
gehoben, daß  diese  Crista  keine  Raphe  (also  Naht)  im  strengen  Sinne 

2    Sehwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III,  3. 
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des  Wortes  ist,  da  sie  nicht  das  Resultat  einer  Verwachsung,  sondern 
eine  Gewebsdifferenzierung  an  Ort  und  Stelle  darstellt.  Aus  den  Ge- 
schlechtsfalten und  dem  Geschlechtshöcker  ist  der  Penis  geworden, 
an  welchem  eine  seichte  zirkuläre  Furche  den  Sulcus  glandaris  an- 
zeigt. Ein  wenig  proximal  von  ihm  öffnet  sich  die  Urethra  (Pars  phal- 
lica,  seu  penilis  urethrae)  nach  außen.  Die  Glans  trägt  wieder  eine 
Epithel quaste.  Als  nächstes  Vergleichsbild  mögen  bereits  die  Ver- 
hältnisse beim  Erwachsenen  dienen.  Hier  ist  das  Orificium  urethrae 


Fig.  12  Fig.  13 

Fig.  12.  Modell  der  äußeren  Geschlechtsorgane  eines  45  mm  langen  männlichen 
menschlichen  Embryo :  A  Anus,  E  Epithelquaste,  F  Geschlechtsfalten,  P  Penis 

(Eichel),  R  Geschlechtsrinne,  S  Penis  (Schaft),  W  Geschlechtswüste 
Fig.  13.  Zeichnerische  Wiedergabe  der  äußeren  Geschlechtsorgane  eines  55  mm 
langen  männlichen  menschlichen  Embryo 

in  die  Glans  gerückt;  die  in  Fig.  13  noch  nackte  Glans  ist  vom  Prae- 
putium  bedeckt  und  die  Hoden  liegen  im  Scrotum.  Über  die  hierbei 
stattfindenden  Vorgänge  belehren  die  Schnittbilder.  w 

Es  wurde  anläßlich  der  Beschreibung  der  Fig.  10  und  11  hervor- 
gehoben, daß  die  Urethralplatte  von  der  dem  Penis  oder  besser  gesagt, 
dessen  Glans,  zugekehrten  Seite  des  Orificium  externum  sinus  uro- 
genitalis  bis  zur  Spitze  der  Glans,  die  im  allgemeinen  mit  der  Lage 
der  Epithelquaste  zusammenfällt,  reicht.  Bei  einem  Sagittalschnitt 
durch  den  Penis  eines  108  mm  langen  Embryo  (Fig.  14)  mündet  die 
Urethra  etwa  in  der  Höhe  der  Grenze  zwischen  Eichel  und  Schaft 
des  Penis  aus.  Während  die  urethro -basale  Lippe  L  der  Mündung  ein 
kräftiges  bindegewebiges  Gerüst  besitzt,  zeigt  die  apikale  Mündungs- 
lippe ein  gänzlich  anderes  Verhalten  (dies  tritt  in  der  Zeichnung  eines 
Schnittes  durch  denselben  Penis  bei  Fischel  1929  nicht  zutage).  An 
dieser  Seite  der  Urethra  befindet  sich  nämlich  eine  Epithelplatte,  die 
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in  allem  und  jedem  der  Urethralplatte  jüngerer  menschlicher  Em- 
bryonen entspricht.  Leider  ist  sie  nicht  ganz  eben,  so  daß  ihr  ure- 
thraler Teil  —  etwa  die  Gegend  zwischen  den  beiden  Pfeilen  der 
Fig.  14  ■ —  nicht  in  diesem,  sondern  erst  in  einem  der  folgenden 
Schnitte  der  Serie  erscheint.  Es  reicht  somit  die  Urethralplatte  wie 
bei  den  jüngeren  Embryonen  (Fig.  10  und  11)  von  der  Öffnung  des 
Sinus  urogenitalis  i.  e.  der  Urethra,  bis  zur  Spitze  der  Glans,  nur 


Fig.  14.  Längsschnitt  durch  den  Penis  eines  105  mm  langen  menschlichen  Em- 
bryo :  E  Epithelquaste,  G  Glandarlamelle,  P  Urethralplatte,  U  Urethra. 

Vergr.  45  :  1  (454) 


hat  sich  die  Mündung  der  Urethra  apikalwärts  emporgeschoben,  so 
daß  die  Urethralplatte  längenmäßig  verkürzt  erscheint.  Die  zweite 
sehr  wesentliche  Veränderung  liegt  darin,  daß  an  der  dorsalen  Seite 
des  Penis  eine  Epithelplatte  einschneidet,  welche,  wie  die  Fig.  15 
und  16  lehren,  den  Penis  halbmondförmig  umgreift  und  nur  den  me- 
dianen Teil  seiner  urethralen  Oberfläche  frei  läßt.  Es  ist  die  Glan- 
darlamelle  oder  Membrana  balanopraeputialis.  Ferner  sind  Ver- 
dichtungen im  Inneren  des  Penis  sichtbar,  welche  den  Anlagen  der 
Schwellkörper  entsprechen.  Ehe  wir  die  Bedeutung  dieser  Gebilde 
und  ihren  Werdegang  diskutieren,  sei  auf  die  von  einem  230  mm 
langen  Embryo  stammende  Fig.  15  hingewiesen,  in  welcher  die 
Glandarlamelle  mit  ihrem  Ausschnitt  an  der  Urethralseite  des  Penis 


902 


Kapitel  XIII 


und  die  Corpora  cavernosa  (oder  das  Corpus  cavernosum)  penis  sicht- 
bar sind. 

Was  vorerst  die  Bildung  des  Präputium  anbetrifft,  so  stehen  hier 
zwei  Ansichten  einander  gegenüber.  Nach  der  älteren  wächst  die  Glan- 
darlamelle  als  solide  Platte  vom  Sulcus  glandaris  ausgehend  in  das 
Innere  des  Penis  in  proximaler  Richtung  ein.  Der  periphere  Gewebs- 
abschnitt  stellt  die  Anlage  dieser  Vorhaut  dar.  Indem  später  diese 
Glandarlamelle  ausgehöhlt  wird,  gewinnt  die  Vorhaut  ihre  Verschieb- 
lichkeit. Sonderbarerweise  waren  wir  uns  viele  Jahre  der  Absurdheit 


C 


U  F 

Fig.  15.  Querschnitt  durch  den  Penis  eines  230  mm  langen  menschlichen  Em- 
bryo. C  Schwellkörper,  F  Frenulum,  G  Glandarlamelle,  U  Urethra. 

Vergr.  24 : 1  (12) 

dieser  Darstellung  nicht  bewußt.  Würde  nämlich  die  Entwicklung  so 
vor  sich  gehen,  wie  oben  geschildert,  also  vom  Sulcus  glandaris  proxi- 
malwärts erfolgen,  dann  würde  das  Präputium  rund  um  den  Penis- 
schaft liegen  und  die  Eichel  dauernd  nackt  bleiben,  es  sei  denn,  man 
nähme  komplizierte  Wachstumsvorgänge  an,  welche  diese  anlage- 
mäßig dystopische  Lagerung  des  Präputium  späterhin  abändern.  Die 
gegenwärtig  nahezu  in  allen  Originalarbeiten  vertretene  Ansicht  geht 
nun  dahin,  daß  von  der  proximal  vom  Sulcus  glandaris  gelegenen 
Seite  des  Schaftes  eine  nahezu  kreisförmige  Falte  entlang  der  Glans 
wächst  und  diese  mehr  und  mehr  einhüllt.  Die  einander  angrenzenden 
Epithellagen  der  Glans  einerseits,  der  Innenfläche  des  Präputium 
andererseits  verschmelzen  während  dieses  Vorganges  miteinander  und 
bilden  die  Glandarlamelle.  Nur  im  Beginn  der  Vorhautbildung  mag. 
wie  dies  R.  Meyer  annimmt,  ein  Einwachsen  von  Epithel  stattfinden 
(Schrifttum  bei  Retterer,  Felix,  Henneberg  u.  a.).  Erst  späterhin 
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tritt  innerhalb  der  Glandarlamelle  ein  Spalt  auf.  welcher  die  Ver- 
schiebbarkeit des  Präputium  gegen  die  Glans  ermöglicht.  (Fig.  16). 

Was  die  Entwicklung  der  Pars  phallica  urethrae  anbetrifft,  so 
herrschen  hier  trotz  eingehender  Untersuchungen  zahlreicher  Autoren 
(Retterer,  Henneberg,  Felix  u.  a.)  höchst  widerspruchsvolle  An- 
sichten. Aus  den  hier  bereits  wiedergegebenen  Tatsachen  sollen  zwei 
festgehalten  werden.  Das  Orificium  externum  sinus  urogenitalis  öffnet 
sich  vorerst  unmittelbar  ventral  vom  kurzem  Damm  (Fig.  11).  Später 
liegt  das  Orificium  urethrae  an  der  Spitze  der  Glans  (Fig.  13.  14).  Von 


Fig.  16.  Querschnitt  durch  den  Penis  eines  100  mm  langen  menschlichen  Em- 
bryo. F  Frenulum.  Vergr.  43:1  Gv  1002) 

der  ventralen  Seite  des  Orificium  erstreckt  sich  die  Urethralplatte  von 
der  urethralen  Oberfläche  des  Penis  ausgehend  als  sagittale  Epithel  - 
platte  bis  an  die  Achse  des  Penis  und  apikalwärts  reicht  sie  bis  an 
die  Spitze  desselben.  Die  übliche  Anschauung  über  die  Bildung  der 
Urethra  möge  an  Hand  der  Fig.  17  a,  b  und  c  erörtert  werden.  Vor- 
erst ist  ein  Querschnitt  durch  den  Penis  apikal  vom  Orificium  ure- 
thrae so  beschaffen,  daß  die  Urethralplatte  von  der  Medianlinie  der 
Facies  urethralis  penis  ausgeht  und  sich  bis  gegen  das  Zentrum  des 
Querschnittes  erstreckt  (Fig.  17a).  Dann  lösen  sich  beide  Epithel- 
blätter apikal  von  dem  jeweiligen  Orificium  urethrae  voneinander, 
wobei  der  von  urethralwärts  einschneidende  Spalt  noch  eine  Zeit- 
lang von  dünneren  oder  dickeren  Epithelbrücken  überquert  wird 
(Fig.  17b).  Bis  hierher  kann  der  Prozeß  als  sicher  richtig  dargestellt 
angesehen  werden  und  an  Stelle  der  Strichzeichnungen  (Fig.  17  a 
und  b)  könnten  ebensogut  Mikrophotogramme  diesem  Beitrag  bei- 
gegeben werden.  Nun  gehen  die  Meinungen  auseinander.  Nach  der 
einen  (Fig.  17  c)  verwachsen  beide  den  Urethralspalt  begrenzenden 
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Lippen  (dies  sind  die  Geschlechtsfalten  in  Fig.  12)  miteinander.  So 
entsteht  wieder  eine  Epithel  mau  er,  welche  jedoch  nicht  durch  die 
ganze  urethrale  Hälfte  des  Penis  reicht,  da  in  der  Achse  ein  Hohlrohr 
(die  Urethra)  vorhanden  ist.  Diese  Epithelplatte  wird  durch  Binde- 
gewebe durchbrochen  und  schwindet.  Es  bleibt  dann  ein  Penis- 
abschnitt  zurück,  in  welchem  ein  zentrales  Rohr,  die  Urethra,  wie 
beim  Erwachsenen  vorhanden  ist  (z.  B.  Henneberg).  Mit  dieser  Ver- 
wachsung soll  auch  das  Vorhandensein  einer  Raphe  penis  in  Ver- 
bindung stehen.  In  Gegensatz  hierzu  erfolgt  nach  Ansicht  anderer 
(z.  B.  Fleischmann)  die  Verlagerung  des  Orificium  urethrae  auf  die 
Penisspitze  dadurch,  daß  sich  die  in  Fig.  14  sichtbare  basale  Lippe 
des  Orificium  urethrae  gegen  den  Apex  glandis  vorschiebt,  wobei  sich 
gleichzeitig  die  Urethralplatte  apikalwärts  vom  Orificium  urethrae 
nach  und  nach  verkürzt  und  endlich  gänzlich  schwindet.  Eine  Ent- 
scheidung zwischen  diesen  beiden  Au  schauungen  kann  nach  neueren 
Autoren  (Politzer  1932,  Popper,  Grosser)  nicht  gegeben  werden,  nur 
muß  nochmals  hervorgehoben  werden,  daß  das  Argument  von  der 


a  b  c 

Fig.  17.  Schema,  zur  Entstehung  der  Urethra  im  Penis 


Gegenwart  einer  Raphe  penis  nicht  für  eine  Verwachsung  (also  nicht 
für  die  erste  hier  angeführte  Ansicht  über  die  Bildung  der  Urethra) 
spricht,  da  der  Mensch  auch  eine  Raphe  perinei  besitzt,  obwohl  bei 
ihm  niemals  eine  Verwachsung  von  Dammfalten  stattfindet. 

Endlich  seien  noch  einige  Worte  über  die  Entstehung  des  Fre- 
nulum  präputii  hier  angefügt.  Schon  in  Fig.  15  ist  sichtbar,  daß  das 
Vorwachsen  des  Präputium  am  stärksten  und  frühesten  dorsal  erfolgt  , 
während  die  Wachstumsgeschwindigkeit  lateralwärts  abnimmt.  Dem- 
gemäß ist  die  Glandarlamelle  im  Schnitte  der  Fig.  15  hufeisenförmig. 
Damit  ist  der  Ort  für  die  Entstehung  des  Frenulum  an  der  Urethral- 
seite  des  Penis  gegeben.  Im  einzelnen  geht  nun  die  Entwicklung  des 
bindegewebigen  Anteils  des  Frenulum  so  vor  sich,  daß  es  sich  aus 
drei  Komponenten  zusammensetzt,  und  zwar  einer  kräftigen  me- 
dianen (R.  Meyer)  und  zwei  lateralen,  aus  deren  Zusammenschluß 
die  beim  Erwachsenen  vorliegenden  Verhältnisse  resultieren  (Fig.  16). 
Die  mediane  Komponente  fehlt  bei  der  Frau  und  bei  den  Hypospaden 
(Popper). 

Die  Drüsen  entlang  der  Urethra,  Prostata,  CowPERsche  und 
LiTTRESche  Drüsen,  entstehen  aus  Epithelsprossen  aus  der  Wand  der 
Urethra.  Betreffs  der  Prostata  sei  hervorgehoben,  daß  die  Drüsen- 
gänge des  auch  physiologisch  differenten  ,, Mittellappens''  zwischen 
Ductus  ejaculatorii  und  Primärurethra  schon  frühzeitig  als  solche 
kenntlich  sind  (Schrifttum  bei:  Lowsly,  Moczkowicz  1935b,  Chwalla). 
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A.  Mißbildungen  und  Fehllagen  de§  Hodens 

I.  Der  Keimdrüsenmangel 
1.  Der  beidseitige  Hodenmangel  (Anorchia,  Anorchidia) 

Der  beidseitige  Hodenmangel  ist  abgesehen  von  ganz  schweren 
Fehlbildungen,  als  ein  äußerst  seltenes  Vorkommnis  zu  werten,  und 
Kermauner  hat  seinerzeit  die  Frage  aufgeworfen,  ob  man  bei  der  Be- 
deutung der  Keimdrüsen  für  die  Geschlechtsbezeichnung  und  Ent- 
wicklung des  übrigen  Genitaltraktes  in  solchen  Fällen  überhaupt  das 
Recht  habe,  vonAnorchie  bzw.  Anovarie  zu  sprechen.  Er  schlägt  des- 
halb vor,  beide  immer  getrennt  behandelte  Beobachtungen  als  „Fehlen 
der  beiden  Geschlechtsdrüsen"  zusammenzufassen.  Demgegenüber 
macht  Schneider  in  Übereinstimmung  mit  R.  Meyer  und  Priesel 
wohl  zu  Recht  geltend,  daß  Fälle  bekannt  geworden  sind,  bei  denen 
die  Ausbildung  der  äußeren  und  inneren  Geschlechtsorgane  einwand- 
frei nach  dem  männlichen  Typus  differenziert  waren  und  es  gewalt- 
sam wäre,  in  solchen  Fällen  von  „Neutren"  zu  sprechen,  wenn  es 
auch  zweifellos  Beobachtungen  gibt,  die  die  Merkmale  des  Zwitter - 
tums  zeigen  und  zu  diesem  Formenkreis  gehören. 

Das  spärliche  Beobachtungsgut  des  beidseitigen  Hodenmangels 
wird  bei  schweren  monströsen  Fehlbildungen  vorangestellt,  wobei 
jedoch  genaue  Untersuchungen  bei  solchen  Monstren  (Akardier, 
Sirenenbildungen)  gelegentlich  sogar  mehrere  Keimdrüsenanlagen 
gezeigt  haben  (Kermauner,  Pok,  Taglicht).  Die  Beobachtungen  von 
beidseitigem  natürlichem  Hodenmangel  bei  sonst  wohlgebildeten  In- 
dividuen wurden  im  älteren  Schrifttum  von  W.  Gruber  und  Ker- 
mauner zusammengestellt  und  mehrfach  nach  mannigfachen  Gesichts- 
punkten gegliedert  (Tandler  und  Gross,  Halban  u.  a.).  Im  neueren 
Schrifttum  finden  sich  einschlägige  Fälle  beschrieben  von  Neuhaus, 
Salomon,  Wildbolz,  R.  Meyer,  Altmann,  Priesel,  Koopmann,  Coun- 
seller  und  Walker  sowie  Hepburn.  Für  die  wissenschaftliche  Wer- 
tung einschlägiger  Fälle  ist  größte  Vorsicht  am  Platz.  Rein  klinische 
Beobachtungen  sind  unbrauchbar,  operative  Fälle  nur  beschränkt  ver- 
wertbar. Lediglich  gründlich  anatomisch  untersuchte  Fälle,  wobei  bei 
den  Untersuchungen  das  gesamte  Genitalsystem  zu  berücksichtigen 
ist,  sowie  die  histologische  Sicherung  des  Keimdrüsenmangels,  die, 
wie  dies  besonders  Meyer  hervorhebt,  auch  alle  Orte  früherer  oder 
möglicher  Keimdrüsenverlagerung  erfassen  soll,  können  in  Betracht 
gezogm  werden.  Bei  Erwachsenen  kann  das  Fehlen  von  Narben  am 
Scrotum  einen  künstlichen  operativen  Defekt  nicht  ausschließen  (Ker- 
mauner), da  solche  nach  Jahren  völlig  verschwinden  können.  Tandler 
und  Gross  haben  sogar  das  Vorkommen  eines  natürlichen  beidseitigen 
Hodenmangels  überhaupt  abgelehnt. 

Beidseitiger  natürlicher  Hodenmangel  wurde  einerseits  bei  Feten 
und  Neugeborenen,  andererseits  bei  Erwachsenen  beobachtet.  Der 
Hodenmangel  kann,  wie  im  Falle  Meyers,  vergesellschaftet  sein  mit 
schweren  Störungen  aller  Abkömmlinge  der  WoLFFSchen  Gänge,  so 
daß  dann  Fehlbildungen  vorliegen,  die  das  gesamte  Urogenitalsy stein 
betreffen.  An  diese  höchstgradigen  Defektbildungen  schließen  Beul)- 
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achtungen  an,  bei  denen  die  Abkömmlinge  der  WoLFFschen  Gänge 
wohl  ausgebildet  waren,  doch  Zeichen  der  Unreife  oder  der  Unter  - 
entwicklung  boten  (Wildbolz,  Salomon,  Counseller  und  Walker). 
In  den  Fällen  von  Altmann  und  Priesel  fehlten  neben  den  Hoden 
auch  die  Nebenhoden  beiderseits,  während  die  Samenstränge  aus- 
gebildet waren  (vgl.  Fig.  18),  bei  Koopmann  fehlten  zusätzlich  die 


Samenblasen. 


Sl 


A 


b  d 
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Fig.  18.  Anorchia.  Geschlechtsorgane  von 
hinten,  48  jähr.  Mann.  F  umschriebener 
subseröser  Fettgewebskörper,  U  Harnlei- 
ter, Sr  rechter  Samenleiter,  E  Endan- 
schwellung desselben,  Sl  linker  Samenlei- 
ter, A  Anschwellung  in  seinem  Verlauf, 
B  verdünnter  Anteil,  H  fibröses  Gebilde. 
Nach  F.  Altmann  (Fall  1) :  Virch.  Arch. 
276:  458  (1930) 


Nach  Schneider  zeigen 
diese  Fälle,  daß  auch  beim 
Erwachsenen  ein  natürlicher 
beidseitiger  Hodenmangel 
vorkommen  kann,  wenn 
auch  nicht  immer  ganz  mit 
Sicherheit  die  Angeborenheit 
des  Defektes  bewiesen  wer- 
den kann  und  Vorgänge  nicht 
auszuschließen  sind,  die  viel- 
leicht schon  intrauterin  be- 
ginnend, in  der  postfetalen 
Periode  zu  einem  Keimdrü- 
senschwund  geführt  haben 
und  so  eine  Kette  zu  Beob- 
achtungen bilden,  bei  denen 
nur  dürftige  Hodenreste  his- 
tologisch nachzuweisen  wa- 
ren (z.  B.  Neuhaus)  und  die 
den  Kümmerformen  des  Ho- 
dens zuzuzählen  sind.  In  sol- 
chen Fällen  würde  es  sich 
natürlich  um  keine  Agenesie, 
sondern  um  einen  nachträg- 
lichen Untergang  einer  ur- 
sprünglich vorhandenen 
Keimdrüse  handeln. 

Biologisch  und  klinisch 
bedeutungsvoll  erscheint  die 
Tatsache,  daß  sowohl  der  na- 
türliche Keimdrüsenmangel, 
ebenso  wie  der  operative  zu 
den  gleichen  Folgen  Anlaß 
geben,  sobald  der  Träger  das 
Pubertätsalter  erreicht,  zu 
Erscheinungen,  die  in  ihrem 
Endstadium  das  Bild  des 
eunuchoiden  Habitus  zeigen 
(vgl.  Altmann). 


2.  Der  einseitige  Hodenmangel  (Monorchia,  Anorchia  unilateralis) 

Der  einseitige  natürliche  Hodenmangel  ist  wesentlich  häufiger  als 
der  beidseitige,  wenn  auch  seltener  als  der  einseitige  Eierstockmangel 
(Schneider).  Zum  sicheren  Nachweis  sind  ebenso  genaue  und  kritische 
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Untersuchungen  wie  beim  beidseitigen  Keimdrüsenmangel  zu  fordern. 
W.  Gruber  konnte  aus  dem  älteren  Schrifttum  einschließlich  einer 
eigenen  Beobachtung  23  Fälle  sammeln.  Seither  liegen  einschlägige 
Beobachtungen  vor  von  Finotti,  Hochstätter,  Annandale,  M.  Schmidt, 
Guizetti  und  Pariset,  Raubitschek,  Paulsen,  Bull,  Young  und  Cash, 
Büdinger,  R.  Meyer,  Franceschini,  Gafencu,  Dass,  Berry,  Thorec 
und  Thorec,  Flett,  Mc  Farland,  Rea,  Counseller  und  Mitarb.  sowie 
Kawachi  und  Mitarb.  Nach 
diesen  Beobachtungen  kommt 
der  einseitige  Hodenmangel 
links  häufiger  (etwa  doppelt 
so  häufig)  als  rechts  vor.  Fer- 
ner können  mehrere  stufen- 
förmige Gruppen  der  Defekt- 
bildung unterschiedenwerden . 
Am  seltensten  fehlt  der  Ho- 
den allein,  während  Neben- 
hoden und  Samenstrang  aus- 
gebildet sind.  Oft  wird  der 
Nebenhoden  als  klein,  atro- 
phisch beschrieben,  gelegent- 
lich wurde  er  auch  in  das 
Seroturn  clecendiert  gefunden 
(Fig.  19).  Auch  der  Samen- 
leiter ist  zumeist  unterent- 
wickelt, manchmal  stellt  er 
einen  soliden  Strang  dar,  der 
blind  im  Bereiche  einer  knöpf - 
förmigen  Auftreibung  endet. 
Das  Scrotum  ist  auf  der  Seite 
des  fehlenden  Hodens  deutlich 
kleiner,  in  der  Beobachtung 
von  R.  Meyer  war  ein  Hoden- 
sack überhaupt  nicht  ausge- 
bildet. An  Stelle  des  Hodens 
wurde  gelegentlich  ein  Gewe- 
be gefunden,  das  sich  histo- 
logisch lediglich  als  Bindege- 
webe erwies.  Auch  über  das 
Vorliegen  nur  kümmerlicher 
Blutgefäße  im  Scrotum  wird 
berichtet. 

Häufiger  bestehen  höhe- 
re Grade  der  Defektbildung, 
wobei  neben  dem  Hoden  auch 
der  Nebenhoden,  partiell  oder 
vollständig  der  Samenleiter, 
auch  die  Samenblase  fehlten.  In  diesen  Fällen  waren  Zeichen  eines 
Descensus,  ein  Leistenkanal  oder  -band  nicht  nachzuweisen. 

Die  Beobachtungen  wurden  in  allen  Altersstufen  gemacht,  meist 
bei  Kindern,  die  wegen  Hodenverhaltung  zur  Operation  kamen.  So 


Fig.  19.  Monorchia.  (Altes  Musealpräp.  d. 
Patholog.  Anatom.  Univ.  Inst.  Wien,  Nr. 
4621,  erwachs.  Mann).  An  Stelle  des  linken 
Hodens  ein  3  cm  langer,  plattenartiger, 
2 — 3  mm  dicker  Strang,  der  am  Rand  einer 
Peritonealfalte  befestigt,  an  normaler  Stelle 
im  Scheidenhautsack  liegt,  an  seinem  unte- 
ren Ende  mit  dem  etwas  unterentwickelten 
und  dünnen  Vas  deferens  in  Verbindung 
tritt  und  dem  kleinen,  atrophischen  Neben- 
hoden entspricht.  Ein  Hoden  nicht  angelegt  . 
Rechts  normale  Verhältnisse 
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fand  Rea  in  143  Fällen  von  Kryptorchismus  in  6  Fällen  (4,2  °/0)  eine 
einseitige  Anordne.  Neben  dem  einseitigen  Hodenmangel  wurden  in 
einem  Teil  der  Fälle  auch  zugleich  andere  Fehlbildungen  gefunden, 
wie  Kryptorchismus  der  anderen  Seite,  Hermaphroditismus  (Ratj- 
bitschek,  Young  und  Cash),  andere  Körperdefekte  (Paulsen,  Schmidt), 
schwere  Fehlbildungen  des  Darmtraktes  und  der  harnableitenden 
Wege  (Mc  Farland),  das  gleichzeitige  Bestehen  einer  Inguinalhernie 
(Berry,  Dass,  Rea). 

Klinisch  erscheint  die  Monorchie,  falls  der  andere  Hoden  intakt 
ist  und  nicht  gelitten  hat,  fast  bedeutungslos.  In  seltenen  Fällen  wird 
der  Hoden  der  anderen  Seite  als  durch  den  Ausfall  vergrößert  ge- 
schildert. 

3.  Formale  Genese  des  Keimdrüsenmangels 

Das  nahezu  durchgreifende  Charakteristikum  dieser  Fehlbildung 
ist,  daß  sie,  von  wenigen  Ausnahmen  abgesehen,  trotz  Abwesenheit 
von  Hoden  im  großen  und  ganzen  männlich  differenziert  ist.  Hier 
sind  zwei  Möglichkeiten  in  Betracht  zu  ziehen:  1.  Daß  eine  Keim- 
drüse vielleicht  durch  Abwesenheit  der  Keimbahn  niemals  gebildet 
wurde,  oder  2.  daß  die  Keimdrüse  frühzeitig  zugrundegegangen  ist. 
Obwohl  durchaus  beide  Möglichkeiten  denkbar  sind,  ziehen  die  meisten 
Autoren  die  zweite  Alternative  vor.  Die  Tatsache,  daß  trotz  Abwesen- 
heit von  Keimdrüsen  eine  soweit  reichende  Differenzierung  im  Sinne 
des  männlichen  Geschlechtes  möglich  ist,  spricht  für  die  große  Be- 
deutung der  sexuellen  Determination  der  Somazellen,  für  die  an- 
scheinend vorwiegend  der  spezifische  männliche  Chromosomensatz 
verantwortlich  zu  machen  ist. 

IL  Die  Kümmerformen  des  Hodens 

Viel  häufiger  als  der  Hodenmangel  ist  die  ein-  oder  beidseitige 
Hodenverkümmerung.  Sie  ist  in  allen  Graden  bekannt,  von  nur  mikro- 
skopisch erkennbaren  Hodenresten  über  verkleinerte  Hoden  (Mikro- 
orchie)  bis  zu  makroskopischre  gelrecht  geformten  Hoden,  welche 
jedoch  histologisch  die  Zeichen  der  Verkümmerung  erkennen  lassen. 
Die  Verkümmerung  kann  den  ortsrichtigen,  wie  besonders  den  ver- 
haltenen oder  dystopen  Hoden  betreffen.  Der  Abstieg  der  Hoden 
kann  sich  trotz  weitgehender  Verkümmerung  ungestört  vollziehen. 
Die  Unabhängigkeit  der  Entwicklung  des  Nebenhodens  tut  sich  auch 
hier  kund,  indem  der  Nebenhoden  bei  der  Hodenverkümmerung  in 
der  Regel  gut  entwickelt  ist,  gelegentlich  sogar  als  ungewöhnlich  groß 
gefunden  wurde. 

Bilaterale  Mikroorchie  hypoplastischer  Natur  zieht  ebenso  wie 
die  frühzeitige  Atrophie  der  Hoden  und  die  Frühkastration  infolge 
Schwund  des  samenbildenden  Epithels  Sterilität  und  die  Er- 
scheinungen des  Eunuchoidismus  nach  sich.  Tandler  und  Gross, 
ebenso  Altmann  erblickten  schon  seinerzeit  in  diesem  Erscheinungs- 
komplex eine  unmittelbare  Folge  des  Keimdrüsenausfalles. 

Bei  der  Beurteilung  der  Kümmerformen  erscheint  es  wesentlich, 
zu  entscheiden,  ob  eine  ursprüngliche  Entwicklungshemmung  (Hypo- 
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plasie)  oder  eine  nachträgliche  Rückbildung  (Atrophie)  der  Keim- 
drüse vorliegt,  wobei  noch  zu  bedenken  ist,  daß  hypoplastische  Hoden 
infolge  ihrer  mangelhaften  Reifung  nachträglich  besonders  leicht  atro- 
phischen Vorgängen  anheimfallen  können.  Weiter  ist  bekannt,  daß 
die  männliche  Keimdrüse,  besonders  im  Reifezustand,  äußerst  emp- 
findlich ist  gegen  verschiedenste  allgemeine  oder  örtliche  Schädlich- 
keiten, die  zur  Atrophie  führen  können.  So  mag  es  im  Einzelfalle  oft 
sehr  schwierig  sein,  eine  einfache  oder  entzündliche  Atrophie  von  einer 
primär  hypoplastischen  Hodenverkümmerung  zu  unterscheiden.  Die 
ursprünglich  von  Kocher  aufgestellte  Postulierung,  daß  Kleinhoden, 
die  frei  von  Resten  entzündlicher  Veränderungen  an  ihren  Häuten 
oder  im  Inneren  sind  und  einen  kindlichen,  spermienfreien  Bau  zeigen, 
für  das  Vorliegen  einer  angeborenen  „Atrophie''  (Hypoplasie)  sprechen, 
kann  heute  nicht  mehr  ganz  als  voll  zutreffend  gewertet  werden.  Oft 
ist  das  Vorkommen  einer  Hypoplasie  der  Keimdrüsen  mit  anderen 
Mißbildungen  des  Genitaltraktes  vergesellschaftet  (Riese,  Garfunkel, 
Priesel,  u.  a.),  wie  auch  bemerkenswert  das  Vorkommen  der  Hypo- 
plasie bei  allgemeiner  Unterentwicklung  ist  und  z.  B.  auch  bei  Geistes- 
kranken Hodenkleinheit  nicht  selten  vermerkt  wird  (Beringer  und 
Duser,  Mott,  Hemfhill  und  Mitarb.,  u.  a.). 

Am  Hoden  selbst  hat  man  in  früherer  Zeit  zur  Kennzeichnung 
der  hypoplastischen  Kümmerformen  vorwiegend  äußere  Merkmale, 
wie  Größe  und  Form,  in  Betracht  gezogen,  während  in  neuerer  Zeit 
besonderer  Wert  auf  die  feingeweblichen  Veränderungen  gelegt 
wird.  Aus  entsprechenden  Untersuchungen  (Mita,  Stieve,  Peter, 
u.  a.)  ist  bekannt  geworden,  daß  Größe  und  Gewicht  der  Hoden  vom 
Zeitpunkt  der  Geburt  bis  gegen  Ende  des  1.  Lebensjahres  sehr  schnell, 
in  den  folgenden  Jahren  bis  zur  Pubertät  nur  langsam  zunehmen, 
schneller  zum  Zeitpunkt  der  Pubertät,  um  dann  gegen  das  18.  Lebens- 
jahr das  endgültige  Maß  zu  erreichen.  Bei  der  feingeweblichen  Unter- 
suchung ist  besonders  die  mengenmäßige  Ausbildung  und  das  Aus- 
sehen der  Hodenkanälchen  sowie  das  Verhältnis  zum  Zwischengewebe 
von  besonderer  Bedeutung.  Der  von  Kyrle  gekennzeichnete  „Normal- 
bau" des  kindlichen  Hodens  zeigt  dichtstehende,  sich  berührende 
Kanälchen,  die  ein  dichtgelagertes,  mehrreihiges  Epithel  tragen.  Das 
Zwischengewebe  ist  nur  spärlich  ausgebildet,  in  demselben  finden  sich 
sowohl  spindelige  bindegewebige  Elemente,  als  auch  Gebilde,  die  mit 
den  Zwischenzellen  des  Hodens  Erwachsener  identisch  sind.  Ihre 
Menge  ist  zur  Zeit  der  Geburt  großen  Schwankungen  unterworfen 
und  sie  fallen  bald  nach  der  Geburt  einer  stärkeren  Involution  an- 
heim.  Untersuchungen  in  neuerer  Zeit  (Sniffen,  Charney  und  Mitarb., 
Laurentius  und  Mitarb.,  u.  a.)  zeigten  im  Prinzip  analoge  Verhält- 
nisse. 

Die  ausgedehnten  Untersuchungen  Kyrles  zu  diesem  Problem 
ergaben  bei  verstorbenen  Neugeborenen  und  Knaben  nur  in  etwa  24  % 
der  Fälle  diesen  normalen  Aufbau  der  Keimdrüsen.  Zahlreiche  Nach- 
untersuchungen (VOSS,  MlTA,  DlAMANTOPOULOS,  ToBACK,  StIEVE,  OBERN- 
DORFER, Majerus  u.  a.)  haben  diese  Tatsache  teilweise  bestätigt,  teil- 
weise jedoch  anders  gewertet.  Besonders  von  Stieve  wurde  auf  den 
Umstand  aufmerksam  gemacht,  daß  das  histologische  Bild  von  Hoden 
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Neugeborener  sehr  stark  wechselt  und  der  Formenkreis  des  „Normal- 
bildes" doch  weiter  zu  spannen  ist,  als  dies  Kyrle  tat.  Die  Unter - 
entwicklung  der  Keimdrüsen  zeigt  im  histologischen  Bild  ein  stärker 
ausgebildetes,  teils  zellreiches,  teils  faserreiches,  oft  auch  ödematöses, 
größere  Lichtungsbezirke  enthaltendes  Zwischengewebe,  die  Kanälchen 
auseinandergerückt,  ohne  direkte  Berührung  miteinander  (Fig.  20),  die 


Fig.  20.   Hodenhypoplasie.  Hodenkanälchen  durch  reichlieh  entwickeltes 
Zwischengewebe  getrennt.  2  h  altes  Neugeborenes,  Lupenvergr.  Sammlung  d. 
Patholog.  Anat.  Univ. -Inst.  Wien 

einzelnen  Kanälchen  eng,  oft  auch  solid,  das  Epithel  undifferenziert, 
oft  einreihig.  Die  Membrana  propria  der  Kanälchen  kann  gelegent- 
lich etwas  verdickt  sein,  die  Kanälchen  können  von  korbgeflechtartig 
angeordneten,  oft  bei  van  GiESON-Färbung  rötlich  angefärbten  Fasern 
umgeben  sein.  Manchmal  wurde  auch  eine  hyaline  Verdickung  der 
inneren  Schichten  der  Kanälchenmembran  gefunden  (Oberndorfer). 
Die  Zwischenzellen  sind  in  wechselnder  Zahl  ausgebildet,  gelegentlich 
wurden  sogar  geschwulstähnliche  Zwischenzellwucherungen  in  Küm- 
merhoden gefunden  (Gg.  B.  Gruber,  Oberndorfer,  Altmann  u.  a.). 

Wenn  auch  die  meisten  Untersucher  sich  hinsichtlich  der  Häufig- 
keit des  Vorkommens  unreifer  Hoden  der  KYRLEschen  Ansicht  nicht 
angeschlossen  haben  und  auch  der  Kreis  der  Norm  weiter  gespannt 
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wurde,  vielfach  auch  pathologische  Zustände,  wie  Ödem,  Blutungen 
u.  a.,  als  ursächliche  Momente  ins  Treffen  geführt  wurden,  auf  die 
große  Empfindlichkeit  des  Epithelapparates  der  Keimdrüsen  auch 
schon  vor  der  Reife  (Stieve),  wie  auch  auf  das  Vorliegen  von  Kunst- 
produkten (Fixation,  Schrumpfung  u.  a.)  hingewiesen  wurde,  so  bleibt 
doch  die  Tatsache  bestehen,  daß  eine  Unterentwicklung  der  Hoden 
relativ  häufig  vorkommt  (nach  Oberndorfer  in  etwa  20%).  Kyrle 
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Fig.  21.  Hoden  Hypoplasie.  Das  Interstitüm  stark  verbreitert,  die  Kanälchen 
auseinandergedrängt,  ohne  Zeichen  einer  Spermiogenese.    17 jähr.  Jüngling, 
Lupenvergr.  Sammlung  d.  Pathol.  Anatom.  Univ.  -Inst.  Wien 

sah  in  der  Hypoplasie  eine  angeborene  Minderwertigkeit,  die  sich  in 
stärkerer  Krankheitsbereitschaft,  geringerer  Widerstandsfähigkeit 
ätißert.  Wesentlich  nach  dem  gleichen  Autor  ist  die  von  vornherein 
ungenügende  Zahl  der  angelegten  Hodenkanälchen  und  eine  primäre 
Vermehrung  des  Zwischengewebes;  es  sind  solche  Hoden  hinsichtlich 
der  Menge  ihrer  Kanälchen  unterwertig.  Es  wird  sich  bei  einem 
solchen  Zurückbleiben  der  Keimdrüsen  in  ihrer  Entwicklung  nicht 
immer  um  eine  primäre  Entwicklungsstörung  der  Gonaden  selbst 
handeln,  sondern  es  spielen  auch  die  für  die  Fortentwicklung  der 
Keimdrüsen  wichtigen  innersekretorischen  Drüsen,  vor  allem  die 
Hypophyse,  hier  ursächlich  herein.  Der  zur  Reifezeit  den  Hoden 
treffende  Ansporn  kann  wohl  zu  einem  gewissen  Nachholen  der  Unter- 
entwicklung führen,  doch  bleibt  die  Gonade  in  der  Regel  hinter  der 
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normal  gebildeten  zurück.  —  Wieweit  solche  unterentwickelte  Hoden 
ihre  weitere  Entwicklung  und  Reifung  nachholen  können,  ist  ungewiß. 
Nach  alten  Beobachtungen  von  Wilson  hat  sich  ein  verkümmerter 
Hoden  in  der  Nachpubertät  sogar  zur  Fruchtbarkeit  nachentwickelt, 
doch  dürften  solche  Vorkommnisse  Ausnahmefälle  darstellen.  Obern- 
dorfer konnte  seinerzeit  weiter  noch  Befunde  erheben,  die  auf  einen 
Stillstand  der  Keimdrüsenentwicklung  auf  einem  Stadium  der  Unreife 
schließen  lassen  und  frühen  Entwicklungsstufen  entsprechen,  die  der 
Autor  als  postnatale  Unterentwicklung  auffaßt  (vgl.  auch 
Fig.  21). 

Der  gesamte  Komplex  der  hypoplastischen  Zustände  am  Hoden 
erfuhr  in  den  letzten  10  Jahren  einen  gewaltigen  Auftrieb  durch  ver- 
mehrte Untersuchungen  und  Beobachtungen  bei  männlicher  Steri- 
lität, die  nach  Heller  und  Nelson  etwa  40 — 50%  der  Kinderlosig- 
keit von  Ehen  verursachen  soll.  Zur  Abklärung  der  männlichen  Steri- 
lität sind  nicht  nur  genaue  klinische  Untersuchungen,  Sperma- 
analysen, Hormonuntersuchungen  nötig,  sondern  vor  allem  auch 
Hodenbiopsien  von  großer  Bedeutung,  die  in  immer  zunehmendem 
Maße  durchgeführt  werden  und  genauere  Hinweise  auf  die  Ursache 
der  bestehenden  Sterilität  vermitteln.  Die  Hodeninsuffizienz  kann 
je  nach  dem  zeitlichen  Auftreten  der  Veränderungen,  vor  der  Puber- 
tät zu  den  Erscheinungen  des  Eunuchoidismus,  nach  der  Pubertät 
zu  Infertilität  und  sexueller  Insuffizienz  führen.  Sie  weist  eine  recht 
komplexe  Ätiologie  auf,  und  neben  rein  mechanisch  oder  funk- 
tionell ausgelösten  Formen  können  Störungen  der  Spermatogenese 
ihre  Ursache  in  hypoplastischen  Zuständen  haben,  wie  sie  auch 
durch  erworbene  Schädigungen  ausgelöst  werden  können. 

Die  auf  kongenitaler  Basis  und  auf  Entwicklungsstörungen  be- 
ruhenden Azoospermien  machen  nach  Weyeneth  ca.  20  %  aller  männ- 
lichen Sterilitätsfälle  aus.  Hodenbiopsien  in  einschlägigen  Fällen 
zeigen  vor  allem  das  Fehlen  der  Reifung  der  Hodenkanälchen,  die 
verkleinert  und  in  ihrer  Struktur  „infantil"  geblieben  sind.  Das  Inter- 
stitium  ist  oft  verbreitert,  die  Zwischenzellen  teilweise  relativ  oder 
auch  absolut  vermehrt,  die  Basalmembran  der  Kanälchen  nie  auf- 
fallend verdickt  oder  geschrumpft,  während  die  Membrana  propria 
verbreitert  sein  kann.  Nach  Weyeneth  ist  in  einschlägigen  Fällen  eine 
peritubuläre  Fibrose,  die  bis  zur  kompletten  fibrösen  Verödung  der 
Hodenkanälchen  reichen  kann,  nicht  so  selten.  Die  Forschungen  sind 
auf  diesem  Gebiete  noch  im  Flusse  und  es  erscheint  daher  sehr 
schwierig,  eine  allen  Ansprüchen  gerecht  werdende  Einteilung  der 
Hodeninsuffizienz  zu  geben.  Amerikanische  Autoren,  die  sich  vor- 
nehmlich mit  diesen  Problemen  beschäftigen,  wie  Heller  und  Nel- 
son, Mc  Cullagh,  Albright  und  Mitarb.  u.  a.,  unterscheiden  auf  Grund 
der  erhobenen  Hormonbefunde  hypergonadotrope  und  hypo- 
gonadotrope  Formen,  zu  welchen  noch  Fälle  mit  normaler  Gonado- 
tropinausscheidung  kommen,  die  aber  morphologisch  faßbare  Ver- 
änderungen und  Störungen  der  Spermatogenese  zeigen  (Howard, 
Sniffen,  Simmons  und  Albright).  In  Übereinstimmung  mit  zahl- 
reichen Autoren  (Heller  und  Nelson,  Nowakowski,  Jores,  Labhart 
u.  a.)  erscheint  es  zweckmäßig,  zwischen  primärer  und  sekundärer 
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Hodenhisuffizienz  zu  unterscheiden.  Bei  der  primären  Hoden- 
insuffizienz sind  die  Keimdrüsen  primär  geschädigt,  che  Henini- 
wirkung  der  Hodenhormone  auf  die  hypophysären  Gonadotropine 
(FSH-FoUikel  stimulierendes  Hormon  und  LH-Luteinisierungshormon 
oder  ICSH-..Interstitial  ceU  Stimulating  Hormon")  fällt  weg.  so  daß 
dieselben  vermehrt  mit  dem  Harn  ausgeschieden  werden.  Die  Keim- 
drüsen sind  zumeist  klein,  zeigen  histologisch  schwere,  meist  irre- 
parable Veränderungen.  Bei  der  sekundären  Hodeninsuffizienz 
scheidet  die  Hypophyse  zu  wenig  stimulierende  Gonadotropine  aus. 
die  Keimdrüsen  werden  sekundär  atrophisch,  zeigen  histologisch  Reife- 
störungen, die  Gonadotropinausscheidung  im  Harn  ist  erniedrigt. 

Im  Rahmen  des  vorliegenden  Beitrages  ist  die  primäre  Hoden- 
insuffizienz von  gewissem  Interesse,  da  deren  Ursachen  zumindest 
teilweise  auf  kongenitale  Faktoren  und  angeborene  Fehlbildungen 
zurückgehen,  während  auf  die  sekundäre  Hodeninsuffizienz  nicht 
näher  eingegangen  werden  soU.  Xach  Jokes  können  folgende  Formen 
der  primären  Hodeninsuffizienz  unterschieden  werden: 

1.  Anordne. 

a)  angeboren. 

b)  erworben  (Kastration). 

2.  Funktionelle  präpuberale  Kastration  (Heller  und  Xelsox). 

3.  Dysgenesie  der  Hoden  (Keimzellenaplasie), 

4.  Klixefelter- Syndrom  (=  progressive  Fibrose   der  Hoden- 
kanälchen 

5.  Kryptorchisinus. 

6.  exogen  bedingte  Schädigungen. 

Bezüglich  der  Anordne  und  ihren  Folgen  verweisen  wir  auf 
den  diesbezüglichen  Abschnitt. 

Funktionelle  präpuberale  Kastration 

Die  Bezeichnung  geht  auf  Beobachtungen  von  Heller  und  ^litarb. 
zurück,  die  Fälle  von  präpuberalen  Eunuchen  gesehen  haben,  deren 
im  Scrotum  gelegene  Hoden  klein  waren  und  histologisch  lediglich 
stark  veränderte,  atrophische  Tubuli.  Reste  des  WoLFFschen  Körpers 
und  Ganges,  jedoch  kerne  Zwischenzellen  zeigten.  Endokrinologiseh 
bestand  eine  starke  Vermehrung  der  gonadotropen  Hormone  sowie 
eine  Verminderung  der  17-Ketosteroidausscheidimg.  Xelsox  konnte 
unter  126  Eunuchoiden  15 mal  einschlägige  Befunde  erheben.  Weitere 
analoge  Befunde  sind  schon  früher  von  Althann,  ähnliche  Befunde 
auch  von  Hamilton  und  Mitarb.  erhoben  worden,  wie  auch  klinisch 
diese  Fälle  dem  seinerzeit  von  Wagenseil  beschriebenen  präpuberalen 
Eunuchen  gleichen.  Einschlägige  Beobachtungen  sind  auch  in  neuerer 
Zeit  relativ  selten  (Mc  Cullagh.  Fräser  und  Mitarb.,  Howard  und 
Sxiffex  u.  a.).  Hierher  zählt  vielleicht  auch  eine  Beobachtung  von 
Sohval  und  Soffer,  die  bei  ehiem  23jährigen  Eunuchoiden  ein  leeres 
Scrotum  und  bei  der  Probatoria  in  demselben  ein  5  mm  im  Durch- 
messer haltendes  Gebilde  fanden,  welches  sich  histologisch  als  aus 
unreifen  kleinen  Hodentubuli  aufgebaut  erwies.  Sertoli-.  L-EYDiGsche 
oder  Keimzellen  konnten  nicht  nachgewiesen  werden.  In  diesen  Fällen 
ist  wohl  eine  weitgehende  Hypoplasie  und  kongenitale  Schädigung 
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der  Hoden  anzunehmen.  Vermutlich  fällt  auch  die  sogenannte  ,, trau- 
matische" Form  der  Hodeninsuffizienz  hier  herein,  die  auf  ausgedehnte 
Blutungen  im  Hodenparenchym  beim  Neugeborenen  zurückgeführt 
wird.  Bei  Frühgeburten  und  Neugeborenen  finden  sich  nach  Kyrle, 
Simmonds,  Oberndorfer  u.  a.  in  einem  hohen  Prozentsatz  inter- 
stitielle Hodenblutungen,  die  besonders  bei  Beckenendlage  oder  Steiß- 
lage den  ganzen  Hoden  betreffen  können,  später  zumeist  restlos  re- 
sorbiert werden  (Oberndorfer).  Gelegentlich  aber  können  solche  Blu- 
tungen zu  schweren  Veränderungen  des  Hodenparenchyms,  zur  Atro- 
phie der  Kanälchen  und  Fibrose  führen  (Schultze,  Mita).  Diese 
schweren  Parenchym Veränderungen  zeigen  Übergänge  zu  Fällen,  die 
eine  angeborene  Aspermie  durch  eine  primäre  Störung  der  Go- 
naden aufweisen.  Bei  solchen  Fällen  ist  der  Hoden  von  Anfang  an 
klein,  unterentwickelt,  im  Scrotum  gelegen.  Die  endokrine  Funktion 
ist  zumeist  gestört.  Die  Patienten  zeigen  Zeichen  des  Hypogenitalis- 
mus,  die  Libido  nimmt  ab,  Schwierigkeiten  der  Erektion  und  Eja- 
kulation treten  auf.  Histologisch  sind  in  solchen  Fällen  die  Hoden- 
kanälchen  gegenüber  der  Norm  verkleinert,  von  SERTOLi-Zellen,  in- 
differenten Hodenzellen,  hier  und  da  auch  von  Spermatogonien  und 
Spermatocyten  ausgekleidet.  Die  LEYDiGschen  Zwischenzellen  können 
relativ  oder  absolut  vermehrt  sein,  zeigen  meist  die  Zeichen  der  Hypo- 
funktion.  Die  Membrana  propria  der  Kanälchen  ist  meist  etwas  ver- 
dickt. Die  Gonadotropinausscheidung  ist  erhöht,  die  der  17-Keto- 
steroide  zumeist  vermindert.  Nach  Weyeneth  hat  es  den  Anschein, 
als  ob  bei  diesen  Fällen  die  Gametogenese  zur  Zeit  der  Pubertät  auf 
die  hypophysären  Gonadotropine  nicht  richtig  ansprechen  würde. 

Dysgenesie  der  Hoden 

(congenitale  germinale  Aplasie,  Absence  of  germ  cells,  SERTOLi-cell- 
only-Syndrom  von  Heller  und  Nelson) 
Diese  Form  der  primären  Hodeninsuffizienz  wurde  1947  von 
Engle,  del  Castillo,  Trabuco  und  de  La  Balze  beschrieben  und  seit- 
her von  zahlreichen  anderen  Autoren  gleichfalls  beobachtet  (Hgtch- 
kiss,  Simmons  und  Sniffen,  Howard  und  Mitarb.,  Nelson  und  Heller, 
Weyeneth  u.  a.).  Sie  ist  gekennzeichnet  durch  das  meist  komplette 
Fehlen  der  Zellen  der  Spermiogenese.  Betroffen  sind  normal  entwickelte 
jüngere  Männer,  mit  einem  normalen  Geschlechtsleben,  meist  ver- 
heiratet, aber  steril.  Sohval  und  Soffer  konnten  einschlägige  Be- 
funde bei  Brüdern  erheben.  Die  klinische  Untersuchung  ergibt  zu- 
meist eine  Verkleinerung  der  Hoden,  die  Adnexe  sind  normal  ent- 
wickelt. Im  Ejakulat  fehlen  sämtliche  Zellen  der  Spermiogenese. 
Endokrinologisch  ist  die  Gonadotropinausscheidung  im  Harn  zumeist 
erhöht,  normale  Werte  fanden  Engle  und  Southam,  Howard  und 
Mitarb.,  die  17-Ketosteroide  sind  etwas  erniedrigt.  Histologisch 
(vgl.  Fig.  22)  sind  die  Hodenkanälchen  kleiner  als  normal,  ihr  Durch- 
messer beträgt  etwa  40 — 70  \x,  sämtliche  Zellen  der  Spermiogenese 
fehlen.  Die  Hodenkanälchen  werden  lediglich  von  voll  ausgereiften 
SERTOLi-Zellen  ausgekleidet  (deshalb  auch  die  Bezeichunng  „nur  Ser- 
TOLi-Zellsyndrom").  Diese  haben  eine  auffallend  längliche  Form,  sind 
gut  begrenzt  und  können  die  ganze  Lichtung  der  Kanälchen  ausfüllen. 
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Das  Cytoplasma  der  Zellen  enthält  kleinere  und  größere  Granula  und 
Fibrillen,  welche  in  der  Längsachse  der  Zellen  gelegen  sind.  Einen 
konstanten  Befund  stellen  Kristalloide  und  Lipoidtröpfchen  im 
Plasma  dar.  Die  Kerne  sind  oval,  mit  wechselndem  Chromatingehalt 
und  deutlichem  Kernkörper chen.  Die  Kernmembran  ist  deutlich,  zeigt 
jedoch  nie  die  für  die  SERTOLi-Zellen  typische  Fältelung.  Im  Lumen 
der  Kanälchen  finden  sich  abgestoßene  SERTOLi-Zellen,  gelegentlich 
homogene  Massen.  Die  Basalmembran  ist  nie  verdickt,  die  Membrana 
propria  kann  durch  kollagenes  Bindegewebe  und  elastische  Fäserchen 
etwas  verdickt  sein.  Das  Interstitium  zeigt  keine  besonderen  Ver- 


A  B 
Fig.  22.  Germinale  Aplasie.    A  schwache,  B  starke  Vergr.  Durchmesser  der 
Hodenkanälchen  unter  der  Norm,  als  Auskleidung  lediglich  Sertolizellen.  Keine 
Zwischenzellenvermehrung.  Nach  R.  Weyeneth,  Arch.  Gynäk.  184:  429  (1954) 


änderungen,  gelegentlich  wurde  eine  allerdings  nur  mäßige  Ver- 
mehrung der  Zwischenzellen  beobachtet  (Sniffen  und  Mitarb.,  Weye- 
neth u.  a.).  Das  Aussehen  der  Zwischenzellen  ist  meist  ein  normales, 
von  Sniffen  und  Mitarb.  wurde  ein  Anschwellen  der  Zwischenzellen 
und  kleinste  Lipoidtröpfchen  im  Plasma  beobachtet. 

Gelegentlich  wurden  ähnliche  Veränderungen  am  Hoden  auch 
nach  Röntgenbestrahlung  (Engle),  im  verstärkten  Ausmaße  nach 
Atombombenexplosion  (Le  Roy,  später  Liebow  und  Mitarb.),  wie 
auch  in  Biopsien  von  kryptorchen  Hoden  gesehen  (Engle,  Sniffen 
und  Mitarb.). 

Klinefelter-$ yndrom  (progressive  Fibrose  der  Hodenkanälchen) 

Im  Jahre  1942  haben  Klinefelter,  Reifenstein  und  Albright 
ein  Syndrom  mit  kleinen  Hoden,  Gynäkomastie,  reduzierter  Sper- 
miogenese bis  Aspermie,  erhöhte  Gonadotropinausscheidung,  oft 
verminderte   Ausscheidung   der    17-Ketosteroide   bei  erwachsenen 

3    Schwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III,  3. 
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Männern  beschrieben.  Heller  und  Nelson  fügten  später  noch  das 
Syndrom  der  Insuffizienz  der  LEYDiGschen  Zellen  hinzu.  Einschlägige 
Fälle  sind  schon  früher  von  Altmann.  Berblinger,  Bronstein  be- 
schrieben worden.  Klinisch  dürfte  es  sich  um  ein  congenitales  Leiden 
handeln,  das  sich  erst  später  manifestiert.  Die  Krankheit  beginnt  in 
der  Pubertät  oder  postpuberal,  betrifft  meist  jüngere  Männer.  Je  nach 
dem  Stadium  der  Veränderungen  findet  sich  eine  Oligo-  oder  Aspermie. 
Allen  Fällen  gemeinsam  ist  eine  vermehrte  Gonadotropinausscheidung 
(Sniffen  und  Mitarb.),  sowie  ein  abnormer  Hodenbefund,  während  die 
17-Ketosteroidausscheidung  wechselnd  ist  und  nach  dem  Grad  der 
Hodeninsuffizienz  zu  variieren  scheint  (Weyeneth).  Spätere  Unter- 
sucher (Mc  Cullagh,  Reifenstein,  Spankus  und  Grant,  Heller  und 
Nelson,  Sniffen  und  Mitarb.  u.  a.)  bestätigten  die  Befunde  von 
Klinefelter  und  Mitarb.,  zeigten  jedoch,  daß  die  Gynäkomastie  kein 
konstanter  Befund  ist,  wie  auch  Zeichen  eines  distinkten  Eunuchoidis- 
mus bei  manchen  Fällen  beobachtet  wurden.  Auch  über  familiäres 
Vorkommen  wird  von  Heller  und  Nelson  sowie  Reifenstein  be- 
richtet. Heller  und  Nelson  unterteilen  das  Syndrom  in  weitere  Unter- 
gruppen, und  zwar  in  eine  1.  eunuchoide  Gruppe  (mit  fehlender  oder 
schwach  entwickelter  Gynäkomastie),  eine  2.  nicht  eunuchoide  Gruppe 
(mit  ausgeprägter  Gynäkomastie)  und  3.  eine  mäßig  eunuchoide 
Gruppe.  Histologisch  (vgl.  Fig.  23)  kennzeichnend  ist  ein  progres- 
sives Verschwinden  der  Spermiogenese  durch  einen  sclerosierenden 
Prozeß,  der  allmählich  den  ganzen  Hoden  erfassen  kann.  Der  Prozeß 
geht  schrittweise  und  nicht  regelmäßig  vor  sich,  so  daß  ein  sehr  wech- 
selndes Bild  entsteht.  Die  Membrana  propria  der  Kanälchen  wird  in 
zunehmendem  Maße  verdickt,  die  Zellen  der  Spermiogenese  ver- 
schwinden allmählich,  die  SERTOLi-Zellen  fallen  der  Atrophie  anheim. 
In  manchen  Fällen  erscheinen  die  noch  vorhandenen  Hodenkanälchen 
sehr  klein,  so  daß  Weyeneth  daraus  auf  das  Vorliegen  stark  unter- 
entwickelter Hoden  schließt.  Die  Verdickung  der  Membrana  propria 
wird  durch  kollagene  Fasern  und  feinste  elastische  Fäserchen  bedingt, 
die  Basalmembran  bleibt  dagegen  lange  Zeit  intakt.  Im  Endstadium 
sind  die  Kanälchen  in  solide  fibröse  Stränge  umgewandelt.  Von  be- 
sonderem Interesse  sind  die  ausführlich  untersuchten  Veränderungen 
im  Interstitium,  in  dem  vor  allem  die  Zwischenzellen  ein  wechselndes 
Bild  zeigen.  Praktisch  sind  sie  in  allen  Fällen  vermehrt  (Fig.  23),  oft 
in  Form  kleiner  „Mikroadenome",  wobei  die  Vermehrung  auf  eine 
echte  Hyperplasie  zurückgehen  dürfte  (Sniffen  und  Mitarb.).  In 
anderen  Fällen  sind  die  Zwischenzellen  wieder  mehr  spindelig,  in 
Zügen  angeordnet,  fibrocytenähnlich,  ohne  Sekretionszeichen.  Das 
Interstititum  ist  verbreitert.  In  anderen  Fällen  wieder  sind  die 
Zwischenzellen  stark  und  auffallend  vermehrt,  zeigen  mehr  epithe- 
loiden  Charakter  und  die  Zeichen  einer  darniederliegenden  Sekretion. 
Manchmal  wieder  bieten  die  deutlich  vermehrten  Zwischenzellen  ein 
normales  Aussehen  und  deutliche  Sekretionszeichen,  selten  nur  Dege- 
nerationszeichen. 

Die  Ätiologie  des  Klinefelter- Syndroms  ist  noch  unklar. 
Während  Klinefelter  und  seine  Mitarb.  seinerzeit  die  Zwischenzellen 
für  normal  gehalten  haben,  wurde  vor  allem  von  La  Balze  und  Mitarb. 
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auf  Veränderungen  der  Zwischenzellen  und  des  Interstitiums  in  ein- 
schlägigen Fällen  aufmerksam  gemacht  und  die  Meinung  vertreten, 
daß  sich  die  Zwischenzellen  zur  Zeit  der  Pubertät  nicht  normal  ent- 
wickeln, vielleicht  durch  verminderte  hypophysäre  Impulse,  nur  wenig 
ausreifen  und  wenig  Sekretionsfähigkeiten  besitzen.  Daraus  resultiert 
ein  lokaler  Androgenmangel,  der  zu  abnormer  Fibroblastenbildung  an 
der  Membrana  propria  der  Kanälchen  führt  und  diese  Störung  gibt 
dann  Anlaß  zu  Schädigungen  des  Keimepithels  und  der  Sertoli -Zellen 
mit  nachfolgender  Atrophie  dieser  Elemente.  Sniffen  vermutet  eine 
primäre  Abnormität  der  Sertoli-  und  LEYDicschen  Zellen,  Nelson  und 


Fig.  23.  Klinefelter- Syndrom.  Hodenbiopsie  eines  19  jähr.  Mannes.  Tubuli 
hyalinisiert,  Wucherung  der  LEYDiGschen  Zellen.  Nach  A.  Labhart,  Schweiz, 
med.  Wschr.  85  (1955) 

Heller  wieder  nehmen  eine  primäre  Schädigung  der  Hodenkanälchen 
an  durch  Ablage  von  kollagenen  Substanzen  im  Bereiche  der  Mem- 
brana propria  mit  nachfolgender  Verzögerung  der  Spermatogenese  bis 
zur  kompletten  Sclerosierung.  Die  Vermehrung  der  Zwischenzellen 
und  ihre  Veränderungen  sind  nach  diesen  Autoren  Folge  des  Paren- 
chym Verlustes  der  Keimdrüse. 

Die  Ätiologie  der  primären  Hodeninsuffizienz  wird  wahrscheinlich 
teilweise  in  Faktoren  endogener  Natur,  in  einer  Entwicklungsstörung 
der  Keimdrüsenanlage  zu  suchen  sein,  wobei,  wie  einschlägige  Beob- 
achtungen zeigen,  auch  familiäre  Faktoren  mitspielen  dürften. 

Über  die  Hodenveränderungen  im  Rahmen  des  Kryptorchis- 
mus  vgl.  den  diesbezüglichen  Abschnitt. 

Die  Mißbildungen  des  Hodens  lassen  sich  durchgehend  aus 
der  Anwendung  zweier  Prinzipien  erklären.  An  Hand  der  Fig.  2 
und  5  wurde  auseinandergesetzt,  welch  enger  Zusammenhang  zwischen 
Epithel  und  Bindegewebe  der  Keimdrüsenfalte  besteht.  Alle  diese  Aus- 
führungen betreffen  nur  die  primären  Keimstränge.  Es  wurde  jedoch 
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besonders  darauf  hingewiesen,  daß  trotz  des  Vorhandenseins  einer 
Tunica  albuginea  auch  noch  viel  später  sekundäre  Keimstränge  —  auch 
im  Hoden  —  entstehen.  Das  Zweite,  woran  hier  erinnert  werden  muß. 
ist  die  Tatsache,  daß,  obwohl  das  Geschlecht  des  Individuums  nor- 
maliter  mit  der  Befruchtung  festgelegt  ist,  die  Anlage  der  inneren 
und  äußeren  Geschlechtsorgane  bisexuell  ist  und  häufig  die  geschlecht- 
lichen Differenzierungen  erst  relativ  spät  erkennbar  werden.  Die  ge- 
schlechtliche Determinierung  des  Individuums  ist  häufig  durch  un- 
vollständige Dominanz  (Dominanzschwäche)  in  dem  einen  oder 
anderen  Fall  ungewiß  oder  unbestimmbar,  so  daß,  falls  bis  dahin  die 
äußeren  Charaktere  des  Geschlechtes  und  die  Histologie  der  Keim- 
drüse nicht  endgültig  manifest  sind,  mehr  oder  weniger  hochgradige 
Umstimmungen  möglich  sind.  Mit  der  Anwendung  dieser  beiden  Prin- 
zipien lassen  sich  die  oben  genannten  Fehlbildungen  lückenlos  erklären. 

Anhang 

Hodenhyperplasie 

Eine  als  Fehlbildung  aufzufassende  echte  Hyperplasie  des  Hodens 
als  Gegenstück  zu  den  „Riesenovarien"  junger  Mädchen  (Franque) 
(vgl.  Kermauner)  scheint  beim  Manne  nicht  vorzukommen.  Im  Pu- 
bertätsalter wurden  gelegentlich  große,  in  ihrer  Entwicklung  voraus- 
eilende Keimdrüsen,  sowie  vikariierende  Hypertrophie  bei  Unter- 
entwicklung oder  Fehlen  des  anderen  Hodens  erwähnt  (z.  B.  Kocher, 
Hodengewicht  71  g).  Beim  Menschen  soll  jedoch  eine  vikariierende 
Hypertrophie  lediglich  in  der  Pubertät  möglich  sein.  Experimentell 
läßt  sich  eine  kompensatorische  Hypertrophie  in  der  Frühreife  bei 
Hähnen  erzielen  (Benoit  u.  a.).  Hier  einzureihen  wäre  eine  Beob- 
achtung von  Fancher  aus  jüngerer  Zeit,  die  einen  20  jährigen  Mann 
betrifft,  dessen  Hoden  seit  dem  12.  Lebensjahr  ein  zunehmendes 
Größenwachstum  bis  auf  Gänseeigröße  zeigten.  Der  Hodensack  war 
stark  vergrößert;  daneben  fanden  sich  Zeichen  einer  hormonellen 
Überfunktion.  Die  durchgeführte  Biopsie,  bei  der  ein  Tumor  oder 
eine  entzündliche  Vergrößerung  ausgeschlossen  werden  konnte,  die 
nachfolgende  einseitige  Orchidectomie  mit  nachfolgender  Transplan- 
tation des  Hodens  in  die  Bauchhaut  eines  Eunuchoiden  mit  gutem 
Erfolg,  scheinen  in  diesem  Falle  für  das  Vorliegen  einer  echten  Hoden- 
hyperplasie zu  sprechen. 

III.  Die  fehlerhafte  Verteilung  des  Anlagematerials 
der  Keimdrüsen 

1.  Hodenverschmelzung  (Synorchidia,  Synorchia). 

Die  Verschmelzung  der  Hoden  stellt  ein  äußerst  seltenes  Vor- 
kommnis dar.  Beim  Menschen  liegt  die  von  Cruveilhier  angeführte 
Beobachtung  von  Breton  und  Chavet  vor,  wo  bei  einem  hypo- 
spadischen  Säugling  mit  doppeltem  Scrotum,  Nieren,  Nebennieren 
und  Hoden  in  der  Mittellinie  vereinigt,  Samenleiter  und  Samenblasen 
doppelt  ausgebildet  waren.  Jede  Hälfte  des  verschmolzenen  Hodens 
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zeigte  eine  eigene  Gefäßversorgung.  Ein  ganz  analoger  Fall  von  Eier- 
stockverschmelzung wurde  von  Martius  beschrieben,  der  gleichfalls 
mit  einer  Nierenverschmelzung  vergesellschaftet  war.  Nach  Ker- 
matjner  ist  eine  Wachstumshemmung  der  hinteren  Coelomwand  an- 
zunehmen, welche  bei  reiner  Nieren  Verschmelzung  nur  die  Region  des 
Nachnierenblastems  betrifft,  in  Ausnahmefällen  jedoch  weiter  cranial 
fortschreiten  kann  und  so  auch  die  Urniere  und  damit  die  Keim- 
drüsenleiste sowie  das  Nebennierenblastem  mitergreifen  kann. 
R.  Meyer  konnte  bei  einem  Embryo  eine  eigenartige  Form  von 
Synorchie  beobachten,  bei  welcher  die  zwischen  Harnblase  und  vor- 
derer Bauchwand  gelegenen  Hoden  sich  ihre  Hilusseiten  zukehrten 
und  im  Bereiche  der  Retia  testium  miteinander  verwachsen  waren. 
In  diesem  Fall  nimmt  Schneider  an,  daß  die  Vereinigung,  an  der 
Genitalstrangbildung  der  caudalen  Urnierenbänder  weiter  cranialwärts 
fortschreitend,  den  epigonalen  Urnierenabschnitt  erfaßt  hat. 

2.  Mehrfachbilduiigen,  Zerteihingen  und  Heterotopien  der  Keimdrüse 

Die  sagenumsponnene  Mehrhodigkeit  beim  Menschen  wurzelt  schon  in 
Beobachtungen  des  klassischen  Altertums  und  so  soll  der  sizilianische  Tyrann 
Agathocles  den  Beinamen  ,,TQtÖQxetg"  gehabt  haben  [dieser  Beiname  wurde 
unter  anderem  von  Ricchieri  übermittelt  und  findet  auch  in  der  medizinischen 
Literatur  Erwähnung  (Bauhin,  Bartholinus,  Blasius)].  Der  Humanist  Fran- 
sceco  Filelfo  (1398 — 1481)  rühmte  sich  ein  Triorchide  zu  sein  und  die  Fa- 
milie des  Condottiere  Bartholomeo  Colleoxi  (1400 — 1475)  führte  in  ihrem 
Wappen  die  Triorchie  als  Zeichen  der  Männlichkeit  (vgl.  Belloni).  Nach  Jaques 
Auguste  de  Thou,  neuerdings  Stutte  soll  der  Landgraf  von  Hessen,  Philipp  der 
Großmütige  (1504 — 1567)  triorch  gewesen  sein.  In  der  medizinischen  Literatur 
des  16.  Jahrhunderts  und  später  finden  sich  gelegentlich  Mitteilungen  von 
Polyorchie,  die  zumeist  jedoch  nur  unzulänglich  dokumentiert  sind  (Belloni) 
und  lediglich  auf  Aussagen  oder  höchstens  klinischen  Befunden  basieren.  Die 
älteste  anatomische  Beobachtung  dürfte  von  Blasius  (1647)  stammen.  Man 
schrieb  solchen  Männern  herkulische  geschlechtliche  Kräfte  und  einen  meist  sehr 
ausschweifenden  Lebenswandel  zu.  Schaarf  stellte  sogar  den  Begriff  des  Pen- 
torchen  auf. 

Die  Fortschritte  der  anatomischen  Forschung,  sowie  die  nüchtern  beob- 
achtende chirurgische  Kritik  im  letzten  Jahrhundert  brachten  es  mit  sich,  daß 
sich  zahlreiche  Fälle  von  klinisch  vermuteter  Mehrhodigkeit  als  andersgeartete 
pathologische  Prozesse  erwiesen.  Zeitweise  wurde  sogar  das  Vorkommen  einer 
Polyorchie  völlig  abgelehnt. 

Häufiger  als  der  Mangel  ist  die  Überzahl  der  Keimdrüsen,  die 
Polyorchie  (Polyorchidia),  im  Schrifttum  mehrfach  auch  als  Tri- 
orchie, Testis  bipartus,  Hodenverdoppelung,  Überhoden,  Hoden- 
spaltung oder  -zerschnürung,  überzähliger  oder  akzessorischer  Hoden 
bezeichnet.  Bei  der  Mehrzahl  der  Beobachtungen  handelt  es  sich  um 
Befunde,  die  bei  Operationen,  zu  allermeist  Herniotomien  erhoben 
wurden,  wobei  rein  klinische  Beobachtungen  (wie  z.  B.  Drenkhahn, 
Fischer,  Ayyer,  Tanaka,  Dohi,  Tecce  u.  a.)  nur  mit  Vorsicht  zu  be- 
werten sind.  Bei  der  klinischen  Untersuchung  der  jeweiligen  Scrotal- 
hälfte  können  andersgeartete  Prozesse,  wie  Hernien,  entzündliche  Ver- 
änderungen u.  dgl.  nicht  immer  mit  Sicherheit  ausgeschlossen  werden, 
jedoch  gelegentlich  einen  Hoden  vortäuschen,  wie  auch  eine  Dystopia 
transversa  (vgl.  später)  ohne  3.  Hoden  vorliegen  kann.  Ebenso  sind 
Fälle  von  hodengetrennten  Tumoren  auszuschließen,  die  sonst  für  die 
Keimdrüse  kennzeichnend  sind,  wie  Seminome,  Embryome  u.  ä.,  und 
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den  Verdacht  auf  das  Vorhandensein  eines  3.  Hodens  vermuten  lassen 
(Boeckel  und  Massox.  Gioja  u.  a.).  Angaben  von  mehr  als  3  Hoden 
(z.  B.  Davis  4  Hoden.  Kern,  Doppelhoden  beiderseits)  sind  nach 
Schneider  mein-  als  zweifelhaft. 

Das  gewöhnlichste  Vorkommen  ist  das  der  Triorchie,  eine  Ver- 
doppelung des  Hodens  einer  Seite,  wobei  nach  dem  Vorschlage 
Schneiders  am  Doppelhoden  ein  Grund-  und  ein  Überhoden  unter- 
schieden werden  kann.  Das  Vorkommen  der  Triorchie  kann  durch 
entsprechende  operative  Freilegung  sowie  durch  Sektionsbefunde 
heute  als  gesichert  gelten  und  im  einschlägigen  Schrifttum  finden  sich 
über  40  einschlägige  Fälle  vermerkt  (Blasius,  Macann.  Le  Dentu, 
Ahlfeld,  Hohlberg.  Lane,  Peroxa,  Lossen,  Turner,  Merkel,  Lecene, 
Potarka,  Mariotti.  Defraxcheschi,  Marsh,  Lerat,  Widhalm,  Drans- 
feld, Haas,  Jeannin  und  Delater,  Coudert  und  Derocque,  Holder, 
Skorpik.  Edington  und  Blacklock.  Schleimer,  King.  Boggon,  Szücs, 
Chevassu,  Goldstein  und  Casilli,  Cranz,  Thiessen,  Handlet  und  Craw- 
ford,  Dardill  und  Constantini.  Smith  und  Mitarb.,  Lowsley  und 
Porras,  Stefanini,  Anderson.  Grewe  und  Frankl,  Watte,  Wilson 
und  Ltttler). 

Die  Beobachtungen  betreffen  alle  Altersstufen:  das  Vorkommen 
der  Triorchie  scheint  auf  der  linken  Seite  etwas  häufiger  als  rechts 
zu  sein.  Vielfach  findet  sich  daneben  eine  Hydrocele  oder  auch  Leisten- 
hernie, die  zumeist  den  Anlaß  zum  operativen  Eingriff  darstellt. 
Häufig  liegen  auch  Leisten-  oder  Bauchhoden  vor.  wobei  der  Über- 
hoden allein  oder  mit  dem  Grundhoden  retiniert  sein  kann.  In  solchen 
Fällen  ist  dann  zumeist  auch  die  Ausbildung  des  Hodens  und  die 
Spermiogenese  gestört.  Torsion  des  retiniert en  Hodens  beobachteten 
Boggon,  wie  auch  Wilson  und  Littler.  Im  Hinblick  auf  die  Störung 
des  Descensus  bei  den  Doppelbildungen  vermuten  Wilson  und  Litt- 
ler, daß  die  Existenz  einer  3..  als  Bauchhoden  retinierten  Keimdrüse 
unerkannt  bleiben  kann  und  so  vielleicht  das  Vorkommen  von  Doppel- 
bildungen häufiger  sei  als  angenommen  wird. 

In  der  Mehrzahl  der  Fälle  liegen  die  Doppelhoden  im  Scrotum. 
besitzen  eine  eigene  Gefäßversorgung,  können  eine  gleichgute  Ent- 
wicklung und  gleiche  Größe  aufweisen.  Mehrfach  wurde  der  cranial 
gelegen  Hoden  als  kleiner  gefunden,  gelegentlich  stärker  verkümmert 
(z.  B.  Lowsley  und  Porras),  meist  ohne  Zeichen  einer  Samenbildung 
(Boggon,  Stefanini,  Wilson  und  Littler  u.  a.).  Stefanini  fand  histo- 
logisch in  seinem  Fall  eine  auffallende  Vermehrung  der  Zwischen- 
zellen. Interessanterweise  scheint  eine  maligne  Entartung  des  akzes- 
sorischen Hodens  äußerst  selten  zu  sein  und  erst  im  jüngsten  Schrift- 
tum findet  sich  eine  Beobachtung  von  Taub,  die  einen  18jährigen 
Mann  betrifft,  bei  dem  neben  einer  Hoden  Verdoppelung  auch  die 
Zeichen  eines  Kryptorchisrnus  und  eines  Pseudohermaphroditismus 
vorlagen  und  2  der  vorhandenen  3 Hodenanlagen  eine  maligne  Ent- 
artung erkennen  ließen.  Bei  Goldsteix  und  Casilli  lag  neben  der 
Hodenverdoppelung  gleichzeitig  ein  Rhabdomyosarcom  des  Crema- 
sters  vor. 

Das  Cavum  vaginale  testis  ist  in  der  Regel  beiden  Hoden 
gemeinsam,  bei  Lane  hatte  der  Überhoden  eine  eigene  Tunica  vaginalis, 
bei  Lossex  lag  der  Grundhoden  in  einer  nischenförmigen  Bucht  der 
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gemeinsamen  Hodenhüllen.  Nach  dem  Verhalten  der  Ausführungs- 
gänge  unterscheidet  Schneider  1.  eine  Grundform,  bei  welcher  die 
Doppelhoden  übereinander  liegen,  der  Grundhoden  ist  am  Guber- 
naculum,  welches  der  Überhoden  entbehrt  (King),  fixiert.  Nebenhoden 
und  samenableitende  Wege  sind  beiden  Hoden  gemeinsam.  Das  Vas 
deferens  geht  in  der  Regel  vom  Grundhoden  ab,  bei  Merkel  vom 
Überhoden.  Bei  Widhalm  lagen  die  Doppelhoden  nebeneinander, 
waren  durch  einen  gemeinsamen  Nebenhoden  verbunden  und  besaßen 
getrennte  Samenleiter.  Ist  der  Abstand  der  beiden  Hoden  größer,  so 
kann  der  gemeinsame  Nebenhoden  stärker  ausgezogen  sein  (Merkel, 
Edington,  Lossen,  Mariotti,  Schleimer),  dessen  Schwanzteil  dann 
dem  meist  etwas  kleineren  Grundhoden  anliegt.  Bei  Skorpik  lag  der 
Überhoden  einem  napfartig  geformten  Grundhoden  auf.  Gelegentlich 
wurde  das  Fehlen  des  Nebenhodens  am  Überhoden  festgestellt  (Pe- 
rona,  Potarka,  Schleimer  u.  a.).  Von  dieser  Gundform  unterschiedlich 
ist  ein  2.  Typus,  bei  welchem  Grund-  und  Überhoden  einen  geson- 
derten Nebenhoden  und  auch  mehr  oder  minder  getrennte  Samen- 
stränge besitzen.  Der  Überhoden  hängt  dann,  oft  weit  vom  Grund- 
hoden entfernt,  an  einem  eigenen,  meist  dünnen  Samenleiter  (Lane, 
Turner,  Lerat,  Haas,  Thiessen  u.  a.).  Die  Trennung  der  Samenleiter 
reicht  zumeist  bis  in  die  Höhe  des  Leistenkanals,  wo  sich  dann  die 
beiden  zu  einem  gemeinsamen  Samenleiter  vereinigen.  Oberndorfer 
vermutet  im  Fall  von  Haas  (die  beiden  getrennten  Samenleiter  waren 
im  Leistenkanal  noch  getrennt)  auch  eine  Verdoppelung  der  Samen- 
blasen. Die  Verbindung  der  Doppelhoden  mit  den  Nebenhoden  be- 
stand bei  Schleimer  in  einer  canaliculären  Verbindung  der  Aus- 
führungsgänge des  Überhodens  mit  dem  Kopf  des  Nebenhodens, 
während  der  Grundhoden  keinerlei  Verbindung  mit  dem  Nebenhoden 
aufwies,  eine  schlechte  Entwicklung  und  nur  stellenweise  Zeichen 
einer  Spermiogenese  zeigte.  Bei  King  war  der  Grundhoden  mit  dem 
Kopfende  des  Nebenhodens  und  der  Überhoden  mit  dem  seitlichen 
Nebenhodenkörper  canaliculär  verbunden. 

Der  von  Heitz  beschriebene  Testis  bilobatus.  der  früher  von 
Schneider  als  Anfangsstadium  einer  Hodenzerschnürung  gehalten 
wurde,  ist  nach  dem  gleichen  Autor  vielleicht  doch  nur  auf  das  10  Jahre 
vorher  erlittene  Trauma  zurückzuführen,  als  dessen  Folge  dann  die 
in  diesem  Falle  so  auffällige  taillenartige  Einschnürung  in  der  Mitte 
des  Hodens  zu  werten  wäre. 

Den  Mehrfachbildungen  des  Hodens  stehen  nur  ganz  wenige  Be- 
obachtungen von  Hoden gewebsheterotopien,  von  abnormer  Lage 
akzessorischen  Hodengewebes,  gegenüber.  Vor  allem  liegt  hier  die 
einzig  dastehende,  von  Kermauner  angezweifelte  Beobachtung  von 
Oudenal  vor,  welche  einen  Erwachsenen  betrifft,  der  im  Bereiche  des 
unteren  Ileums,  etwa  30  cm  oberhalb  der  BAUHiNschen  Klappe  einen 
taubeneigroßen  gestielten  Anhang  zeigte,  der  sich  histologisch  aus 
einem  Hodenkanälchen  außerordentlich  ähnlichen  Gewebe  aufbaute 
und  in  dessen  Zwischengewebe  zwischenzellähnliche  Gebilde  gesehen 
werden  konnten.  Zeichen  einer  Spermiogenese,  Nebenhodenkanälchen 
oder  Samenwege  fehlten.  Noch  auffälliger  sind  die  von  Nieberle  beim 
Schwein  angetroffenen  Hodenheterotopien,  wo  gegen  hundert,  aus 
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funktionslosen,  zwischenzellreichen  Hodengewebe  bestehende  Knoten 
über  beide  Bauchfellblätter  verstreut,  bei  einem  9  Monate  alten  ka- 
strierten Schwein  zu  sehen  waren.  Systematische  Untersuchungen 
verdanken  wir  Staemmler,  der  mikroskopisch  mehrfach,  auffälliger- 
weise sogar  spermienbildende  Hodengewebsheterotopien  retroperi- 
toneal  in  der  Gegend  des  Abganges  der  unteren  Gekrösearterie  fest- 
stellen konnte.  Gewisse  Parallelen  finden  diese  Keimdrüsengewebs- 
versprengungen  in  den  schon  früher  erwähnten  monströsen  Miß- 
bildungen (Pok,  Taglicht). 

Was  die  Entstehung  der  Hodengewebsheterotopien  anlangt, 
so  wurde  früher  auseinandergesetzt,  welche  Verlagerungen  die  Organe 
der  dorsalen  Coelomwand  in  der  Entwicklung  mitmachen  und  zweifel- 
los genügen  diese,  um  gewissen  Lageanomalien  als  Erklärung  zu 
dienen.  Jedenfalls  muß  aber  auf  ein  schon  oben  angeführtes  entwick- 
lungsmechanisches Detail  hingewiesen  werden,  welches  uns  von  großer 
Bedeutung  erscheint.  Wenn  man  den  Urkeimzellen  verwehrt,  in  die 
Gegend  der  prospektiven  Gonade  einzutreten,  so  entsteht  dort  keine 
Keimdrüse.  Wird  die  Keimbahn  in  eine  von  der  Gegend  der  prospek- 
tiven Gonade  nicht  allzu  weit  abliegende  Stelle  abgelenkt,  so  erzeugt 
sie  hier  in  Zusammenhalt  mit  dem  umliegenden  Bindegewebe  eine 
heterotope  Keimdrüse.  Diese  Versuche  Dantschakoffs  beweisen,  daß 
die  Urkeimzellen  die  Keimdrüse  induzieren,  ferner  daß  nicht  nur  das 
prospektive  Gonadenfeld  induzierbar  ist,  sondern  eine  größere,  be- 
sonders cranial  über  die  Bildungsstätte  der  Keimdrüsen  weit  hinaus- 
reichende Gegend.  Hierbei  ist,  wie  unsere  Beobachtungen  an  den 
gelegentlich  anzutreffenden  vereinzelten  aberranten  Urkeimzellen  be- 
weisen, die  Anwesenheit  einzelner  Urgeschlechtszellen  für  die  Ent- 
stehung von  Hodengewebe  bedeutungslos.  Die  Schwelle  des  hoden- 
induzierenden Minimums  wird  erst  erreicht,  wenn  eine  zahlenmäßig 
bisher  noch  nicht  angebbare  Mindestzahl  von  solchen  Zellen  vorhanden 
ist.  Es  lassen  sich  damit  durch  solche  partielle  oder  totale  Aber- 
rationen der  Keimbahn  die  gelegentlichen  Duplizitäten  der  Hoden 
ebenso  erklären,  wie  die  Heterotopien. 

IV.  Die  Fehllagen  des  Hodens 

Die  Fehllage  eines  der  beiden  Hoden  stellt  die  häufigste  und  prak- 
tisch wichtigste  Anomalie  der  männlichen  Keimdrüse  dar.  Ihre  Kennt- 
nis reicht  sicherlich  in  alte  Zeit  zurück,  wenn  uns  auch  darüber  keine 
Schriften  übermittelt  sind  (der  römische  Diktator  Sulla  soll  der  Uber-, 
lieferung  nach  mit  einem  einseitigen  Kryptorchismus  behaftet  gewesen 
sein),  wie  auch  die  Hodenfehllagen  bei  Haustieren  sicherlich  noch 
länger  bekannt  sind  infolge  der  schon  seit  jeher  geübten  Zerstörung 
oder  Entfernung  der  Keimdrüsen. 

Die  ursprüngliche  Benennung  des  beidseitigen  Mangels  der  Hoden 
im  Scrotum  ist  Kryptorchismus,  des  einseitigen  Monorchismus. 
Diese  Bezeichnungen  sind  gleichwertig  der  ,, Hoden verhaltung"  und 
sollen  jenen  Zustand  charakterisieren,  daß  die  Hoden  verborgen,  nicht 
im  Hodensack  gelegen  sind.  Die  Bezeichnungen  der  einseitigen  Hoden- 
verhaltung als  Monorchismus  erscheint  unzweckmäßig  und  sollte  dem 
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völligen  Mangel  des  Hodens  einer  Seite  vorbehalten  bleiben.  So  hat 
sich  auch  die  Bezeichnung  Kryptorchismus  uni-  oder  bilateralis  ein- 
gebürgert. Büdinger  unterscheidet  einen  „wahren  Kryptorchismus" 
für  alle  jene  Fälle,  bei  denen  die  Hoden  trotz  genauer  Untersuchung 
äußerlich  nicht  feststellbar  sind.  Andere  Autoren  (Championniere, 
Schöppker,  Dick  u.  a.)  wollen  nur  den  beidseitigen  Bauchhoden  als 
Kryptorchismus  anerkennen.  Lecompte  sprach  von  „Inclusio  testis", 
Le  Dentu  von  Ectopia  testis,  eine  Bezeichnung,  die  nach  Kocher 
nur  dann  gebraucht  werden  soll,  wenn  die  Hoden  an  Stellen  geraten 
sind,  an  die  sie  beim  normalen  Descensus  nie  hingeraten.  Im  deut- 
schen Sprachraum  hat  Kocher  den  unvollständigen  Abstieg  der 
Hoden,  den  er  Retentio  nannte,  vom  abirrenden  Abstieg,  der 
Aberratio,  getrennt.  Seit  Büdinger  ist  es  gebräuchlich  geworden, 
für  die  Hodenabirrungen  den  Terminus  Dystopie  zu  gebrauchen, 
den  auch  Schneider  und  Priesel  verwenden.  In  Übereinstimmung 
mit  Schneider  und  Priesel  erscheint  es  zweckmäßig,  beim  unvoll- 
kommenen Descensus  von  Retention,  bei  der  Fehlwanderung  der 
Hoden  von  Dystopie  zu  sprechen.  Für  den  klinischen  Gebrauch 
wird  sich  allerdings  die  seit  langem  in  Gebrauch  stehende  Bezeich- 
nung Kryptorchismus  kaum  ausmerzen  lassen. 

Der  Begriff  der  Hodenfehllage  ist  ein  zeitgebundener,  indem  der 
normale  Hodenabstieg  eine  gewisse  zeitliche  Streuung  zeigt,  auch 
früher  als  normal,  bei  weitem  häufiger  aber  verspätet  erfolgen  kann. 
Nach  Hofstätter  ist  der  Descensus  des  Hoden  bei  reifen  Kindern 
in  etwa  4%  zum  Zeitpunkt  der  Geburt  noch  nicht  erfolgt,  Bishop 
fand  in  10%  der  Neugeborenen  einen  unvollständigen  Descensus. 
Wesentlich  höher  liegt  der  Prozentsatz  bei  unreifen  Neugeborenen 
(nach  Hofstätter  32  %),  wie  allgemein  der  nicht  vollständig  erfolgte 
Descensus  als  Zeichen  der  Unreife  gewertet  wird.  Mit  zunehmendem 
Alter  ist  eine  deutliche  Abnahme  der  Frequenz  der  Hodenverhaltung 
festzustellen.  So  fand  z.  B.  Bishop  im  Pubertätsalter  eine  Frequenz 
der  Hodenverhaltung  von  2%,  Coley  von  3%.  Ähnliche  Zahlen 
konnten  auch  Leoni  und  Leoni  bei  der  Mailänder  Schuljugend  er- 
heben, wie  auch  die  Beobachtungen  von  Drake  bei  seiner  schulärzt- 
lichen Tätigkeit  in  diese  Richtung  weisen.  Beim  erwachsenen  Manne 
ist  die  Häufigkeit  der  Hodenverhaltung  mit  durchschnittlich  0,2  % 
zu  veranschlagen  (z.  B.  Coley,  Rekrutenziffern  aus  Österreich: 
Ziebert  0,2%;  Sonneland,  2%  Mill.  Männer  umfassende  Aushebung 
zur  Wehrmacht  in  Amerika:  0,31%;  Matsusaka  bei  japanischen 
Rekruten  0,1%;  Bishop).  Rassische  oder  geographische  Unterschiede 
dürften  in  der  Frequenz  der  Hoden verhaltung  nicht  bestehen,  ge- 
legentlich wurde  eine  familiäre  Häufung  beobachtet  (z.  B.  Corbus 
und  O'Conor).  Bei  angeborener  konstitutioneller  Minderwertigkeit 
wird  die  Hodenverhaltung  etwa  10  mal  häufiger  als  bei  Gesunden 
gefunden  (Bourneville  und  Sollier,  Uffreduzi,  Rosinsky  u.  a.). 
Weiterhin  zeigt  die  Hodenverhaltung  einen  ausgesprochenen  Seiten- 
unterschied und  kommt  rechts  etwa  doppelt  so  häufig  als  links 
vor  (Hofstätter,  Pagliere,  Villegas,  Frühmann  und  Sternberg,  Gün- 
ther u.  a.),  was  wahrscheinlich  mit  dem  fast  regelmäßig  späterem  Ab- 
steigen des  rechten  Hodens  zusammenhängen  dürfte.  Wesentlich  sel- 
tener als  die  einseitige  ist  die  beidseitige  Hoden  verhaltung,  die  nach 
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den  Schrifttumsangaben  etwa  1/i — 1/5  der  Fälle  betrifft.  Alle  diese 
statistischen  Angaben  beziehen  sich  auf  die  Hodenverhaltungen,  die 
bei  weitem  unter  den  Fehllagen  der  Keimdrüse  überwiegen.  Die  Ge- 
samtzahl der  Aberrationen  macht  nur  etwa  1 — 2  %  der  Hodenfehl- 
lagen aus. 

Der  Hodenabstieg  kann  zum  Großteil  bis  zur  Pubertät  nachgeholt 
werden  —  Descensus  retard us.  Diese  Tatsache  erklärt  auch  die 
Frequenzunterschiede  der  Hodenverhaltung  in  den  einzelnen  Alters- 
stufen. So  konnten  z.  B.  Breipool  und  Balzer  in  90  Fällen  von  ein- 
oder  beidseitiger  Hodenverhaltung  mit  einem  Durchschnittsalter  von 
12  Jahren  in  46  Fällen  bis  zum  15.  Lebensjahr  einen  spontanen  Ab- 
stieg der  Keimdrüsen  beobachten,  Mc  Cutcheon  fand  bei  der  Nach- 
untersuchung von  124  Knaben  mit  Hodenretention  bei  80  (64%)  den 
Descensus  vor  dem  16.  Lebensjahr  vollendet.  Nach  der  Mannbarkeit 
kommt  ein  verspäteter  spontaner  Abstieg  der  Hoden  kaum  vor,  wird 
aber  gelegentlich  durch  ein  Mitwandern  der  retinierten  Keimdrüse  in 
Hernien  vorgetäuscht  (Hofstätter,  Kocher,  Neugebauer  u.  a.).  Ein 
Wiederaufstieg  des  Hodens,  insbesondere  eines  verhaltenen,  wurde  bei 
Hungerzuständen  (Stefko),  bei  Infantilismus  (Hofstätter),  beim 
Offenbleiben  des  Scheidenfortsatzes  (Priesel)  beobachtet,  wie  auch 
bei  gut  beweglichen  fehlgelagerten  Hoden  ein  Lagewechsel  nicht  so 
selten  ist  (Priesel). 

Unter  der  Benutzung  von  Einteilungen  der  Hodenfehllagen  von 
Foth,  Hofstätter,  Link,  Schneider,  Priesel,  Dick  u.  a.  können  fol- 
gende Formen  der  Hodenfehllagen  unterschieden  werden: 

1.  Hodenretention  (Hodenverhaltung,  Kryptorchismus,  Descensus 
incompletus). 

a)  Retentio  abdominalis  (Bauchhoden), 

b)  Retentio  inguinalis  (Leistenhoden). 

2.  Dysto pia  testis  (Hodenfehlwanderung,  Aberratio,  Descensus 
aberrans). 

a)  Dystopia  interna, 

b)  Dystopia  externa. 

3.  Dystopiatransversa  (Mitwandern  auf  die  Gegenseite,  Descensus 
paradoxus,  Ectopia  transversa,  Descensus  conjunctus). 

Relativ  häufig  finden  sich  die  Hodenfehllagen  vergesellschaftet 
mit  anderen  Entwicklungsstörungen  von  oft  typischer  Kombination 
(Uffreduzzi),  wie  auch  Büdinger  u.  a.  eine  unkomplizierte  Hoden- 
retention als  einzige  Anomalie  von  einer  komplizierten  Hoden- 
retention abtrennt,  welche  mit  gröberen  anderen  Entwicklungs- 
störungen einhergeht.  Solche  Entwicklungsstörungen  können  sein: 

1.  Unmittelbar  mit  der  Hodenfehllage  verknüpfte  Ano- 
malien. 

Sehr  häufig  ist  bei  der  Hodenretention  der  Processus  vaginalis 
peritonei  offen  (in  ca.  60 — 90  %,  vgl.  Wehner)  und  dadurch  die  Mög- 
lichkeit einer  angeborenen  Leistenhernienbildung  gegeben.  An- 
dererseits sind  angeborene  Inguinalhernien  in  etwa  2 — 4%  der  Fälle 
(Eccles,  Lotheisen,  Ravith,  Finotti  u.  a.)  mit  Hodenverhaltung  kom- 
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biniert.  Hierher  zählen  auch  die  mit  der  Hodenretention  verbundenen 
Nebenhodenanomalien  (siehe  später),  der  selbständige  Abstieg  der 
Hodenanhänge,  die  Hodensackverkümmerung  auf  der  Retentions- 
seite,  die  Hypoplasie  und  sonstigen  Veränderungen  der  retinierten 
Keimdrüse. 

2.  Mittelbar  mit  der  Fehllage  verbundene  Anomalien  des 
Genitaltraktes. 

Hierher  zählt  der  gar  nicht  so  seltene  Nebenbefund  einer  Hypo- 
spadie  verschiedenen  Grades  (Neugebauer,  Hofstätter,  Priesel 
u.  a.),  einerPhimose,  sowie  die  Hodenretention  als  Teilerscheinungen 
eines  tubulären  Hermaphroditen.  Möglicherweise  gehören  auch  die 
seltenen  Kombinationen  mit  Epispadien  hierher  (Katzenstein,  Pozzi, 
Ratner  u.  a.). 

3.  Mißbildungen,  die  ursächlich  eine  Hodenfehllage  her- 
beiführen können. 

In  diese  Gruppe  können  zusammengefaßt  werden  die  fast  regel- 
mäßigen Hodenverhaltungen  bei  Bauchmuskeldefekten  (Stumme, 
Pels-Leusden,  Binder,  Ikeda  und  Stoesser,  Mc  Clendon,  Housden, 
Lichtenstein,  Howard,  Daut  und  Mitarb.,  Obrinsky,  Eagle  und 
Barrett,  Greene  und  Mitarb.,  Martischnig  u.  a.),  das  häufigere 
Vorkommen  bei  angeborenen  Zwerchfelldefekten  (v.  Grössnitz, 
Wiete  u.  a.),  bei  Nabelbrüchen  (Brunzema,  Lebedev  u.  a.),  in- 
trauteriner Deflexion  der  Wirbelsäule  (Hofstätter),  gelegentlich  bei 
Nierendystopie  (Birch-Hirschfeld),  auch  Nierenmangel  (Silberberg, 
Beaufume  und  Caron,  Etienne  u.  a.),  Megacolon  (Wiete),  wie  mög- 
licherweise auch  Beziehungen  zur  Hemmung  der  Darmdrehung  be- 
stehen (Lockwood,  Priesel).  In  weiterem  Sinne  sind  hier  anzugliedern 
die  Hodenverhaltung  bei  konstitutionellen  Anomalien,  so  bei  hypo- 
pituitarischen,  infantilistischen  (hypogonadischen)  Zuständen,  primor- 
dialem Zwergwuchs  (Schaafhausen),  Mongolismus  (Rosinsky)  u.  ä. 

4.  Hoden verhaltung  als  Teilbild  sonstiger  schwerer  soma- 
tischer Mißbildungen. 

Diese  Gruppe  vereint  schwere  Mißbildungen  monströser  und  de- 
fektiver Art,  die  Hodenverhaltung  bei  der  Ekstrophia  vesicae.  Bauch- 
blasenspalten, Kloakenfehlbildungen,  Sirenen  u.  a.  m. 

5.  Rein  akzidentelle  Mißbildungen  ohne  ersichtliche  Be- 
ziehung zur  Hodenverhaltung. 

In  diese  Gruppe  zählen  zufällig  zugleich  mit  der  Retention  der 
Keimdrüsen  vorhandene  Fehlbildungen,  wie  etwa  das  Fehlen  des 
Wurmfortsatzes  (Sindoni),  wie  auch  z.  B.  Heller  auf  ein  Syndrom 
Ichthyosis  und  Hodenverhaltung  aufmerksam  macht. 

Diese  Aufstellung  der  Retentio  testis  complicata  darf  keineswegs 
Anspruch  auf  Vollständigkeit  erheben. 

1.  Die  Hodenretentionen 

Die  Hodenretentionen  stellen  die  häufigsten  und  wichtigsten 
Lageanomalien  der  männlichen  Keimdrüsen  dar.  Sie  beinhalten  eine 
abnorme  Lage  der  Hoden,  die  vom  unteren  Nierenpol  bis  zum  Leisten- 
kanal reichen  kann. 


926 


Kapitel  XIII 


a)  Retentio  abdominalis  (Bauchhoden) 

Die  Retentio  abdominalis  uni-  oder  bilateralis  ist  wesentlich  sel- 
tener als  die  Retentio  inguinalis.  Nach  Frühmann  und  Sternberg 
kommen  auf  1  Bauchhoden  6 — 7  Leistenhoden.  Es  liegt  bei  dieser 
Fehllage  der  Hoden  der  hinteren  Bauchwand  in  größerer  Entfernung 
vom  Eingang  in  den  Leistenkanal  an,  wobei  3  Hauptlagen  unter- 
schieden werden  können:  1.  eine  retroinguinale  Lage,  bei  der  der 
Hoden  vor  dem  Eingang  in  den  Leistenkanal,  am  inneren  Leistenring 
oder  in  nur  geringer  Entfernung  von  demselben  nahe  der  Linea  inno- 
minata  auf  dem  Darmbeinteller  liegt;  2.  eine  iliakale  Lage  im  Be- 
reiche des  großen  Beckens,  entweder  in  unmittelbarer  Nachbarschaft 
der  Vasa  iliaca  oder  in  der  Fossa  iliaca  und  3.  eine  lumbale  (infra- 
renale) Lage,  am  unteren  Nierenpol,  die  von  Kocher  als  „Retentio 
lumbalis"  im  älteren  Schrifttum  erwähnt  wird.  Aus  jüngerer  Zeit 
stammt  eine  Beobachtung  von  Priesel,  die  einen  rechtsseitigen  lum- 
balen Bauchhoden  und  iliakale  Lage  des  anderen  Hodens  bei  einem 
tubulären  Hermaphroditen  betrifft. 

Am  häufigsten  findet  sich  eine  retroinguinale  Lage  des  Bauch- 
hodens vor  dem  Eingang  in  den  Leistenkanal  oder  in  seiner  unmittel- 
baren Nachbarschaft.  Nach  Kocher  sind  die  Bauchhoden  nicht  so 
beweglich  wie  die  Leistenhoden  und  sitzen  breit  dem  Peritoneum  auf. 
Doch  wurden  auch  Fälle  mit  Ausbildung  eines  ausgesprochenen  Ge- 
kröses beobachtet,  wodurch  dem  Bauchhoden  eine  größere  Beweg- 
lichkeit verliehen  wird  (Retentio  abdominalis  mobilis),  wie  dies  z.  B. 
Schneider  beobachten  konnte.  Das  Leistenband  des  Bauchhodens 
kann  manchesmal  als  ausgezogener,  gefäßhaltiger  Strang  auch  bei 
hoher  Lage  nachweisbar  sein.  Der  Scheidenfortsatz  und  der  Leisten- 
kanal sind  bei  Bauchhoden  oft  nicht  gebildet  (Priesel).  Es  kann  aber 
auch  ein  offener  Processus  vaginalis  vorliegen  und  so  zur  Bildung  von 
Hernien  Anlaß  geben.  Der  selbständige  Abstieg  der  Hodenanhänge 
wurde  auch  bei  Bauchhoden  gelegentlich  beobachtet  (Küster,  Kütt- 
ner,  Penhallow  u.  a.).  Im  Falle  von  Priesel  war  der  Ductus  deferens 
auf  der  Seite  des  Bauchhodens  auffallend  kurz. 

Über  weitere  Komplikationen  vgl.  Folgen  der  Hodenverhaltungeu. 

b)  Retentio  inguinalis  (Leistenhoden) 

Die  häufigste  und  auch  praktisch  wichtigste  Lageanomalie  stellt 
die  Retentio  inguinalis  dar.  Es  bleibt  der  Hoden  auf  seinem  Weg  in 
das  Scrotum  im  Bereiche  des  Leistenkanals  liegen.  Je  nach  der  Lage 
der  retinierten  Keimdrüse  kann  eine  Retentio  in  canale  inguinali 
und  eine  Retentio  praeinguinalis  unterschieden  werden.  Der 
Kanalhoden  liegt  bald  im  inneren  Leistenring,  bald  mehr  gegen 
die  Bauchhöhle  zu,  oft  auch  völlig  im  Leistenkanal,  manchmal  gegen 
die  äußere  Leistenpforte  zu.  Der  Leistenpfortenhoden  hingegen 
liegt  vor  dem  äußeren  Leistenring,  kann  gelegentlich  etwas  tiefer  bis 
in  Höhe  der  Scrotalwurzel  absteigen  und  stellt  dann  nach  Büdinger 
den  sogenannten  „angeborenen  Hochstand"  der  Keimdrüse  dar.  Bei 
der  meist  großen  Beweglichkeit  der  Leistenhoden  ist  die  Lage  keine 
beständige  und  Lageänderungen  durchaus  möglich  („inguinaler 
Wanderhoden").   Die  Stellung  des  Hodens  ist  gewöhnlich  eine 
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schräge,  zumeist  der  Richtung  des  Leistenkanals  angepaßte.  Schon 
in  der  Kindheit  ist  der  Leistenhoden  klein  (Büdinger)  und  schlaff 
(Finotti),  doch  macht  sich  ein  auffallender  Größenunterschied  gegen- 
über dem  ortsrichtigen  Hoden  erst  mit  zunehmender  Pubertät  be- 
merkbar. Bei  jahrelanger  Dauer  der  Fehllage  ist  eine  sich  einstellende 
Atrophie  der  Keimdrüse  die  Regel,  wodurch  dann  das  Organ  klein, 
schlaff,  auch  abgeplattet  erscheint  und  eine  Verdickung  der  Albuginea 
aufweisen  kann.  Bei  höchstgradigen  Fällen  wandelt  sich  der  Hoden 
in  einen  kleinen,  derb-fibrösen  Körper  um.  Büdinger  hat  daraufhin- 
gewiesen, daß  die  wahre  Größe  der  Leistenhoden  durch  äußerliche 
Betastung  nicht  immer  mit  Sicherheit  festzustellen  ist,  besonders 
dann,  wenn  es  zu  einer  gesonderten  Lage  des  Nebenhodens  gekommen 
ist.  Fast  in  der  Regel  sind  beim  Leistenhoden  die  Beziehungen  der 
Keimdrüse  zu  ihren  Anhängen  gestört,  indem  fetale  Verhältnisse 
bestehen  bleiben  können.  Das  Gekröse  der  Keimdrüse,  welches 
ursprünglich  eine  gewisse  Länge  besitzt,  bildet  sich  nicht  zurück  und 
ebenso  kann  der  Nebenhoden  sein  Gekröse  behalten.  Statt  eines 
engen  und  festen  Anschlusses  des  ganzen  Nebenhodens  an  den 
Hoden  erscheint  beim  Leistenhoden  zumeist  nur  der  Kopf  fest  mit 
dem  Hoden  verbunden,  während  Körper  und  Schwanz  mehr  oder 
weniger  entfernt  vom  Hoden  liegen  (Hofstätter,  Büdinger  u.  a.). 
Gelegentlich  findet  sich  eine  zarte,  breite  Falte,  das  fortbestehende 
Mesorchium.  Seltener  ist  das  Mesorchium  schmal,  stielförmig,  so  daß 
dann  der  Hoden  eine  freibewegliche,  gestielte  Lage  zeigt  (Finotti). 
Da  sich  der  Nebenhoden  an  den  atrophischen  Vorgängen,  die  den 
Hoden  betreffen,  nicht  beteiligt,  erscheint  er  gewöhnlich  groß.  Durch 
die  abnorme  Lage  kann  es  auch  vorkommen,  daß  der  Anfangsteil  des 
Ductus  deferens  und  die  Cauda  epididymis  im  Scrotum  liegen,  der 
Hoden  selbst  im  Leistenkanal  (vgl.  Hofstätter).  Dadurch  kann  der 
Nebenhoden  auffallend  lang,  ausgezogen  erscheinen  und  zeigt  nicht 
seine  normale  aufgewundene  Beschaffenheit,  sondern  stellt  einen  weit 
vom  Hoden  abgerückten,  bogenförmig  verlaufenden  Körper  dar. 
Wiederholt  sind  auch  stärkere  Grade  solcher  Anomalien  beobachtet 
worden,  wobei  der  Hoden  im  Leistenkanal  liegt,  der  Nebenhoden  bis 
an  den  Grund  des  Scrotums  reicht  und  der  Samenleiter  in  Form  einer 
engen,  langen  Schleife  in  den  Leistenkanal  zurückkehrt.  Dieser  selb- 
ständige Abstieg  der  Hodenanhänge  wurde  von  Follin  kritisch 
gesichtet,  weitere  Beobachtungen  stammen  von  Kocher,  Raymond, 
Coley,  Howard,  Beese,  Schönholzer,  Dardel,  Henry,  Badenoch, 
Lazarus  und  Marks,  Zorn  u.  a.  In  manchen  Fällen  betrifft  diese  „Ent- 
rollung" besonders  den  Nebenhodenkopf,  so  daß  dann  die  weit  aus- 
einandergezogenen Ductuli  efferentes  durch  das  Mesorchium  durch- 
schimmern (v.  Bramann,  Beese  u.  a.).  Es  wurde  sogar  eine  voll- 
ständige Trennung  des  Nebenhodens  vom  Hoden  beobachtet  (Blanke 
und  Doerr)  ohne  Nachweis  irgendeiner  Verbindung.  In  solchen  Fällen 
kann  neben  völligem  Schwund  und  Atrophie  als  Ursache  der  kom- 
pletten Trennung  auch  ein  primäres  Fehlen  der  Anlage  der  Uro- 
genitalverbindung in  Betracht  gezogen  werden  (vgl.  Blanke  und 
Doerr).  Diese  Beziehungsanomalien  zwischen  retinierten  Hoden  und 
Nebenhoden  sind  jedoch  keineswegs  spezifisch  für  den  Leistenhoden. 
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sie  können  vielmehr  auch  beim  Bauchhoden  wie  auch  beim  orts- 
richtigen Hoden  gesehen  werden. 

Der  Samen  sträng  ist  beim  Leistenhoden  zumeist  etwas  platt- 
gedrückt, seine  2  Hauptbestandteile,  Samengefäße  und  Samenleiter, 
können  auseinandergerückt  sein,  so  daß  keine  einheitliche  Strang- 
bildung dann  vorliegt. 

Größere  Abweichungen  bietet  bei  der  Retentio  inguinalis  der 
Processus  vaginalis  testis.  Sein  Offenbleiben  in  der  ganzen  Aus- 
dehnung ist  die  Regel,  d.  h.  die  oben  erwähnte  große  Bruchhäufig- 
keit in  einschlägigen  Fällen  erscheint  damit  verständlich.  Der 
Scheidenfortsatz  kann  trotz  der  Hodenverhaltung  bis  in  das  Scrotum 
absteigen,  auch  einen  Fehlabstieg  oder  Divertikelbildungen  zeigen 
(v.  Bramann,  Büdinger  u.  a.).  Partielle  Verschlüsse  an  verschiedenen 
Stellen  können  vorkommen,  wodurch  es  auch  zur  Ausbildung  eines 
in  sich  geschlossenen  Cavum  vaginale  mit  Abschluß  gegen  die  Bauch- 
höhle kommen  kann,  das  gelegentlich  besonders  geräumig  ist  (nach 
Büdinger  „leerer  Hydrocelensack").  Das  Peritoneum  kann  in  der 
Umgebung  des  retinierten  Hodens  manchmal  narbige  Veränderungen 
zeigen  (Büdinger),  der  Scheidenfortsatz  auch  (durch  Entzündung) 
völlig  verödet  sein.  Nicht  selten  besteht  dann  eine  Fixierung  der 
retinierten  Keimdrüse  durch  zumeist  pathologische  Bänder,  Stränge 
oder  Narben  des  Scheidenfortsatzes  (Büdinger).  Solche  Stränge  und 
abnorme  Bauchfellduplikaturen  —  Folge  einer  postnatalen  Entzün- 
dung —  können  auch  vom  Hoden  und  Nebenhoden  in  die  Bauch- 
höhle, und  zwar  zum  Sigmoid,  Appendix,  Coecum,  Harnblase,  Darm- 
gekröse und  Netz  ziehen.  Strohe  und  Skworoff  beschrieben  sogar 
Verbindungen  mit  der  Milz,  Pommer  einen  ähnlichen  Milzstrang  bei 
einer  Retentio  testis  iliaca. 

Der  Leistenkanal  ist  durch  seinen  Inhalt  meist  erweitert,  seine 
äußere  Apertur  vergrößert.  Doch  kann  auch  bei  einem  tiefen  Kanal- 
hoden der  äußere  Leistenring  eher  eng  erscheinen. 

Das  Scrotum  zeigt  entsprechend  dem  fehlenden  Hoden  eine 
Verkleinerung,  es  bleibt  auch  die  leere  Scrotalhälfte  im  Wachstum 
etwas  zurück.  Bei  einer  einseitigen  Retention  erscheint  die  Raphe 
des  Hodensackes  nicht  median,  sondern  gegen  die  kleinere  Scrotal- 
hälfte zu  verlagert. 

Gelegentlich  wurde  auch  eine  Hypoplasie  der  sonst  in  ihrer  Länge 
—  im  Gegensatz  zu  den  Samengefäßen  —  nicht  beeinträchtigten 
Samenleiter  beschrieben,  wie  auch  eine  Hypoplasie  der  Samen- 
blasen vorkommen  kann. 

2.  Die  Hodendystopien  (Hodeniehlwanderungeii) 

Die  Hodenfehlwanderungen  treten  zahlenmäßig  gegenüber  den 
Hoden verhaltungen  weit  zurück,  zeichnen  sich  jedoch  durch  eine 
große  Mannigfachheit  aus.  Rennes  und  Marshall  konnten  unter 
14400  amerikanischen  Rekruten  17  Dystopien  der  Keimdrüse  fest- 
stellen. Es  können  dabei  unterschieden  werden  Zustände,  bei  denen 
der  Hoden  vor  dem  Eintritt  in  den  Leistenkanal  eine  ungewöhnliche 
Richtung  nimmt  —  „innere  Fehlwanderung"  —  (Aberrationes 
internae  nach  v.  Foth)  und  solche,  bei  denen  der  Hoden  nach  dem 
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Passieren  des  Leistenkanals  einen  falschen  Weg  einschlägt  —  „äußere 
Fehlwanderung"  —  (Aberrationes  externae).  Die  äußeren  Hoden- 
fehlwanderungen sind  weitaus  häufiger  und  auch  praktisch  wichtiger 
als  die  inneren.  Büdinger  schlägt  vor,  je  nachdem  der  fehlwandernde 
Hoden  einen  verkürzten  oder  normal  langen  oder  überlangen  Weg 
zurücklegt,  Dystopien  mit  und  ohne  Retention  zu  unterscheiden.  Der 
Scheiden fortsatz  zeigt  auch  bei  den  Hodenfehlwanderungen  eine 
große  Beständigkeit  (v.  Bramann,  Büdinger  u.  a.),  die  sich  darin 
äußert,  daß  bei  dystopen  Hoden  der  Scheidenfortsatz  divertikelartige 
Ausbuchtungen  in  normaler  Richtung  zeigen,  aber  auch  wie  bei  den 
Retentionen  partiell  oder  ganz  offen  bleiben  und  dann  Bruchbildungen 
veranlassen  kann.  Der  Scheidenfortsatz  kann  aber  auch  gleich  wie 
der  Hoden  dystop  entwickelt  sein,  wodurch  es  dann  zum  Auftreten 
dystoper  Hernien  kommt. 

Zu  den  inneren  Fehlwanderungen  zählen  die  a)  Dystopia 
in  pelvem  minorem,  bei  welcher  der  Hoden  bei  gleichzeitig  be- 
stehender Retention  in  das  kleine  Becken  gelangt  und  hier  mit  seinem 
Mesorchium  an  einer  Bauchfellfalte  befestigt  ist  (Holl).  Eine  neuere 
Beobachtung  stammt  von  Hunt  (1940).  Ferner  zählt  v.  Foth  zu  den 
inneren  Aberrationen  die  b)  Dystopia  cruralis,  bei  welcher  ein 
oder  beide  Hoden  (Büdinger)  den  Weg  durch  den  Schenkelkanal  in 
die  Fossa  ovalis  nehmen  (Literatur  Englisch,  Butoianu,  Stoian). 
Kocher  erklärt  diese  Hodendystopie  —  nach  Priesel  nicht  zu  Un- 
recht —  als  ein  sekundäres  herniöses  Herabgleiten  eines  Bauchhodens 
oder  zurückgekehrten  Leistenhodens. 

Die  äußeren  Hodenfehlwanderungen  gliedern  sich  in  eine 

a)  Dystopia  inguinalis  interstitialis,  bei  der  der  Hoden  während 
der  Passage  des  Leistenkanals  abirrt  und  zwischen  die  Bauchmuskel- 
schichten zu  liegen  kommt,  zumeist  unter  die  Aponeurose  des  M.  obli- 
quus  externus  (W.  Gruber,  Zuckerkandl  u.  a.).  Hofmeister  sah  diese 
Dystopie  doppelseitig.  Seine  Lage  erinnert  dann  an  die  des  Bruch- 
sackes der  sogenannten  interparietalen  Hernien.  Diese,  größtenteils 
angeborenen  Brüche  sind  sehr  häufig,  nach  Eccles  in  70%  der  Fälle, 
mit  einem  mangelhaften  Hodenabstieg  verbunden  (Literatur  Göbell, 
St.  Cohn).  Verhältnismäßig  häufig  sind  die  Hodenfehlwanderungen 
nach  Passieren  des  Leistenkanals  nach  lateral  und  aufwärts,  die 

b)  Dystopia  inguino-inguinalis  superficialis  (supraingui- 
nalis  Kocher).  Büdinger  fand  diese  Anomalie  bei  100  einfachen 
Dystopien  33  mal  und  will  sie  von  der  Retentio  inguinalis  schon  des- 
halb absondern,  da  die  fast  normale  Samenstranglänge  eine  leichte 
Verlagerung  in  das  Sero  tum  gestattet.  Bei  kurzem  Samenstrang  kann 
diese,  von  Delore  als  „subcutane  Ectopie"  bezeichnete  Fehlwanderung 
durch  Abknickung  der  Samengefäße  zur  Einklemmung  führen  (de 
Quervain).  Vielfach  wird  aber  diese  Hodendystopie  auch  der  ingui- 
nalen Retention  zugerechnet.  Nach  medial  zu  kann  der  Hoden  nach 
Passieren  des  Leistenkanals  auch  auf  den  Penisrücken  wandern  und 
so  zur  c)  Dystopia  praepenialis  (Fig.  24)  führen.  Diese  Dystopie 
wurde  sowohl  bei  Neugeborenen  als  auch  bei  Erwachsenen  beobachtet, 
wobei  die  Keimdrüse  selten  im  Bereiche  der  Peniswurzel  (Kaufmann), 
häufiger  am  Penisrücken  gefunden  wurde  (Popoff,  Poupart,  Pollard, 
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Kirmison,  Moynihan,  Forsyth,  Bernhard,  Kaufman,  Raspall),  manch- 
mal auch  einen  Tumor  vorgetäuscht  hat  (Raspall).  Bei  noch  weit- 
gehender medialen  Verlagerung  kann  es  zu  einer  Überwanderung  der 
Keimdrüse  außen  auf  die  Gegenseite  bis  zum  Eintritt  in  die  andere 
Scrotalhälfte  kommen  (Büdinger),  zu  einer  d)  Dystopia  transversa 
superficialis  (externa).  Nach  abwärts  zu  kann  der  Hoden  nach  der 
Leistenkanalpassage  in  die  Gegend  des  Schenkelringes  abirren, 
e)  Dystopia  inguino-femoralis,  wobei  hier  die  Hodenlage  auf  der 
Fossa  ovalis  eine  ähnliche  wie  nach  dem  Schenkelkanaldurchtritt  des 


g)  Dystopia  perinealis.  Diese 
ist  nach  Kocher  die  wichtigste 
Fig.  24.  Dystopia  testis  preapeni-      Form  der  Hodenfehlwanderun- 


auf  Hunter  (1786)  zurück,  soll  nach  Englisch  jedoch  schon  ein 
Jahrhundert  früher  bekannt  gewesen  sein.  Weinberger  konnte 
bis  1899  aus  dem  Schrifttum  74  Fälle,  Klein  (1906)  81  und 
Campbell  bis  zum  Jahre  1936  102  Fälle  zusammenstellen.  Seit- 
her erschienen  einschlägige  Beobachtungen  von  Kovags,  Jones  und 
Lieberthal,  Cecil,  Wattenberg  und  Mitarb.,  Roton  und  Mieng, 
Wakeley.  Zumeist  handelt  es  sich  um  Beobachtungen,  die  anläßlich 
von  Operationen  gemacht  wurden,  da  die  Keimdrüse  durch  ihre  Lage 
sehr  leicht  traumatischen  Insulten  ausgesetzt  ist  (so  z.  B.  Weinberger, 
Klein,  Dardel,  Gundermann,  Specht  u.  a.),  selten  sind  Sektionsfälle 
(Ledwich  und  Dangschat).  Zumeist  ist  nur  ein  Hoden  von  der  Ano- 
malie betroffen,  das  Vorkommen  auf  beiden  Seiten  etwa  gleich  häufig. 
Hutchinson,  v.  Ammon,  Lucas,  wie  Büdinger  beschrieben  beidseitige 
Dammhoden.  Der  Hoden  liegt  subkutan  zwischen  Medianraphe  und 
Tuber  ischii,  etwa  gleichgerichtet  der  Längsachse  der  Raphe,  und 
bildet  am  Damm  eine  flache  Vorwölbung,  welche  von  normaler,  in 
der  Regel  nicht  gerunzelter  Haut  bedeckt  wird  (Fig.  25).  Das  Scrotum 
ist  beim  einseitigen  Dammhoden  asymmetrisch  ausgebildet,  die  leere 
Scrotalhälfte  klein,  die  Haut  stark  gerunzelt.  In  der  Regel  ist  der 
Dammhoden  verschieblich  und  gut  beweglich.  Der  Scheidenfortsatz 
ist  häufig  offen,  so  daß  bei  einer  weiten  Verbindung  mit  der  Bauch- 


Hodens  ist,  nur  etwas  oberfläch- 
licher und  zumeist  vergesell- 
schaftet mit  einem  Leistenbruch. 
Eine  solche  Hodenlage  kann  auch 
dadurch  vorgetäuscht  werden, 
daß  sich  ein  Kanalhoden  in  die 
Oberschenkelgegend  herabsenkt 
(Englisch,  Ludtmann,  Pfeiffer, 
Bussa).  Weiterhin  besteht  die 
Möglichkeit  des  Abwanderns  der 
Keimdrüse  nach  der  Crurogeni- 
talfalte  zu,  eine  f)  Dystopia 
scroto-femoralis,  bzw.  kann 
es  zu  einer  Dammlage  der 
Keimdrüse  kommen,  zu  einer 


alis.  Nach  Bernhard. 


gen  (etwa  1 — 2  %  aller  Fehlla- 
gen). Die  erste  Erwähnung  geht 
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höhle  die  Möglichkeit  einer  Hernienbildung  besteht.  Seltener  ist  der 
Scheidenfortsatz  verödet.  Gundermann  sah  einen  gegen  den  Damm 
zu  gerichteten  Scheidenfortsatz,  ähnlich  auch  Priesel  bei  einem 
„Penis  perinealis"  bei  Scrotummangel  und  genitocruraler  Lage  des 
linken  Hodens.  Der  zumeist  unveränderte  Nebenhoden  liegt  fest 
dem  Hoden  an,  selten  findet  sich  ein  größerer  Abstand  oder  ein  bogen- 
förmiger Verlauf  desselben.  Der  Samenstrang  ist  entsprechend  der 
größeren  Weglänge  verlängert.  In  manchen  Fällen  war  der  Hoden 
durch  einen  kurzen,  derben,  manchmal  auch  glatte  Muskelbündel 
(Delore  und  Mouriquand)  enthaltenden  Strang  an  der  Haut  des 


Fig.  25.  Linksseitiger  Dammhoden  (A).  Nach  Hofstätter 


Perineums  oder  am  Sitzbeinknorren  fixiert.  Gelegentlich  wird  auch 
über  ein  familiäres  Vorkommen  dieser  Dystopie  berichtet  (Dardel, 
Klein),  sowie  über  eine  Vergesellschaftung  mit  anderen  Fehlbildungen, 
Hypoplasie  der  Prostata  (Weinberger),  paraurethrale  Gänge  (Dang- 
schat),  Hypospadia  glandis  (Englisch),  Hodenretention  der  anderen 
Seite  (Englisch),  Penis  perinealis  und  Scrotalmangel  (Priesel), 
geistiges  Zurückbleiben  (Klein). 

Die  Dystopia  scroto-femoralis  stellt  eine  unvollständige 
Unterform  der  perinealen  Hodenfehllage  dar  und  hier  findet  sich  der 
Hoden  höher  oben,  an  der  Übergangsfalte  vom  Ansatz  des  Hoden- 
sackes zum  Oberschenkel  gelegen.  Nach  Weinberger  macht  diese 
Fehllage  etwa  10%  aller  Fälle  von  Dammaberrationen  aus.  Das 
Schicksal  des  Dammhodens  ist  nach  Weinberger  günstiger  als  das 
des  Leistenhodens.  Stärkere  Atrophien  sind  selten.  Auch  die  histo- 
logischen Strukturen  sind,  soweit  feingewebliche  Untersuchungen  vor- 
liegen, besser  erhalten  (Ledwich,  Dangschat),  wie  auch  die  Neigung 
zur  malignen  Geschwulstbildung  nur  eine  sehr  geringe  sein  dürfte, 
da  bis  heute  im  Schrifttum  kein  einziger  Fall  bekannt  geworden  ist. 
Der  von  Roton  und  Mieng  beobachtete  Patient  hatte  3  Kinder  ge- 

4    Schwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III,  3. 
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zeugt.  Wakeley  konnte  längere  Zeit  nach  der  Reposition  keinen  ab- 
normen Befund  am  Hoden  feststellen. 

3.  Dystopia  testis  transversa  (Deseensus  paradoxus, 
Dystopia  conjrmcta) 

(P.  Schneiders  Descensus  conjunctus) 

Diese  Art  der  Hodenfehlwanderung  nininit  eine  Sonderstellung 
ein  insofern,  als  es  zu  einer  Überwanderling  des  Hodens  auf  die  andere 
Seite  kommt,  die  von  der  oben  erwähnten  Dystopia  testis  transversa 
externa  wohl  zu  unterscheiden  ist.  Bei  der  inneren  transversen  Hoden- 
dystopie  gelangen  beide  Hoden  durch  den  gleichen  Leistenkanal  im 
Sinne  einer  Ectopia  eonjuncta  (Schneider)  auf  dieselbe  Seite,  in  das 
gleiche  Serotalfach.  Diese  Art  der  Hodenfehlwanderung  ist  selten  und 
im  einschlägigen  Schrifttum  finden  sich  gegen  40  Fälle  vermerkt.  Die 
Mehrzahl  dieser  winde  anläßlich  Leistenbruchoperationen  entdeckt, 
nur  selten  sind  Sektionsbefunde  (Lenhossek.  Romanowsky  und 
Wi ni warter.  nachträglich  auch  Marsh).  Einschlägige  Beobachtungen 
stammen  von  Stoxham.  Jordax.  Linser,  Christopherson,  Berg,  Hal- 
stead,  Webster,  Trixci,  Maraxgoxi.  Corxil  undBROSSARD.  Vaxyerts. 
Castelli.  yax  der  Horx  yax  der  Bos,  Düse.  Fantino  und  Pellgerii, 
Iwasäki,  Hertzler.  Braithwaite  mid  Craig.  Kimura.  Mc  Kexzie, 
Priesel,  Ciulla,  Bruxo.  Banks,  Jorge  und  Gahbora,  Kantor.  Bustos, 
Jeax.  Howald,  Rutherford.  Rusajkix.  Lixk,  Szekely.  Hawlisch, 
Alberti,  Loscertales  sowie  Lowsley  und  Mitarb. 

Es  können  unterschieden  werden  a)  eine  einfache  oder  reine 
Dystopia  transversa  und  b)  eine  Dystopia  transversa  compli- 
cata. Bei  der  ersten  Form  hegen  in  der  Regel  beide  Hoden  in  einer 
gemeinsamen  Scheidenhöhle  meist  so.  daß  der  von  der  Gegenseite 
stammende  cranial,  manchmal  auch  noch  im  Leistenkanal  gelegen  ist. 
Seltener  ist  eine  Lage  beider  Hoden  nebeneinander  (Linser.  Kantor) 
oder  hintereinander  (Rasajkin).  Meist  sind  die  beiden  Hoden  un- 
gleichmäßig entwickelt,  der  obere  stärker  verkümmert,  besonders  bei 
einer  Lage  im  Leistenkanal.  Manchmal  wurde  auch  der  normal 
stehende  Hoden  als  verkleinert  gefunden  (Romanowsky  und  Wini- 
warter.  Christofherson  u.  a.).  Lowsley  und  Porras  koimten  ein 
Seminom  im  dystopen  Hoden  feststellen.  Meist  geht  die  Dystopia 
transversa  beim  Erwachsenen  mit  Unfruckt barkeit  einher  und  Be- 
richte über  Zeugungsfähigkeit  in  einschlägigen  Fällen  sind  selten  (z.  B. 
Kantor).  Die  Dystopie  kommt  rechts  etwa  doppelt  so  häufig  als  links 
vor.  Beide  Hoden  können  gut  entwickelte  Xebenhoden  und  getrennte 
Samenleiter  besitzen,  oft  sind  auch  beide  Samenleiter  eng  aneinander  - 
gelagert.  bzw.  zu  einem  Strang  vereinigt.  So  gut  wie  immer  bleibt 
der  Scheidenfortsatz  offen,  selten  ist  seine  regelrechte  Verödung  (z.  B. 
Romanowsky  imd  Winiwarter).  Über  die  intraperitonealen  Verhält- 
nisse haben  vor  allem  die  Obduktionsbefunde  Aufschluß  gegeben,  die 
hinsichtlich  der  Gefäß  Versorgung  des  dystopen  Hodens  ergaben,  daß 
dieselbe  von  der  iirsprünglich  angelegten  Seite  erfolgt  und  die  Sper- 
maticagefäße  des  verlagerten  Hodens  über  die  Blasen ln'nterwand  zur 
Gegenseite  ziehen,  um  nach  Verbindung  mit  den  übrigen  Gebilden 
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des  Samenstranges  in  die  entsj^rechende  Scrotalabteilung  zu  gelangen. 
Der  weitere  Verlauf  der  Samenwege  war  bei  Romanowsky  und  Wini- 
warter  ein  getrennter,  wie  auch  2  Samenblasen  vorlagen.  Marsh 
hingegen  sah  nur  einen,  sehr  starken,  später  sich  gabelnden  Samen- 
leiter und  nur  eine,  abnorm  große  Samenblase  auf  der  Normalseite. 

Außer  dieser  reinen  oder  einfachen  Form  der  Dystopia  transversa 
sind  Fälle  bekannt  geworden,  bei  denen  die  Hodendystopie  ver- 
gesellschaftet ist  mit  einer  mehr  oder  minder  weit  gehenden  Erhaltung 
und  Weiterentwicklung  der  MüLLERsehen  Gänge  in  Richtung  des  weib- 
lichen Genitale.  Diese  Form,  die  Dystopia  transversa  compli- 
cata, bildet  fließende  Übergänge  zum  männlichen  inneren  Herma- 
phroditismus mit  abnorm  einseitig  gelagerten  Keimdrüsenanlagen  und 
wurde  gelegentlich  bei  Obduktionen  (Merkel,  Priesel)  als  auch  bei 
operativen  Eingriffen  beobachtet.  Die  Ausbildung  des  weiblichen 
tubulären  Genitalapparates  ist  stark  wechselnd.  In  höchsten  Graden 
waren  Tuben,  Uterus  und  Cervix  sowie  eine  Vagina,  auf  virgineller 
Stufe  stehend,  ausgebildet  (z.  B.  Webster,  Fantino,  Priesel  u.  a.), 
bei  den  geringeren  Graden  fand  sich  lediglich  ein  muskelhaltiger 
schlanker,  lumenhaltiger  Strang,  welcher  im  uterinen  Anteil  zwei- 
hörnig  sein  kann  (z.  B.  Marangoni,  Link  u.  a.).  Mehrfach  wurde  auch 
eine  Asymmetrie  in  der  Ausbildung  beobachtet  (Cornil  und  Bros- 
sard,  Mc  Kenzie,  Hawlisch). 

Bei  beiden  Formen  der  Dystopia  transversa  testis  wurde  gelegent- 
lich eine  Rückbildung  bzw.  unvollständige  Entwicklung  des  männ- 
lichen tubulären  Apparates  gesehen,  so  das  Fehlen  der  Samenblasen, 
beid-  (Priesel)  oder  einseitig  (Marsh),  was  auch  manchmal  klinisch 
vermutet  wurde  (Jorge,  Pagliere).  Einzelne  Fälle  zeigten  eine  Ver- 
weiblichung  des  äußeren  Genitales  (Stonham,  Jordan). 

4.  Histologie  des  fehlgelagerten  Hodens 

Die  vielgestaltigen  Veränderungen  der  retinierten  oder  ver- 
lagerten Keimdrüse  waren  mehrfach  Gegenstand  ausgedehnter  Unter- 
suchungen (Hofstätter,  Kyrle,  Uffreduzi,  Sternberg,  Staemmler, 
Slotopolsky  u.  Schlinz,  v.  Winiwarter,  Cooper,  Priesel  u.  a.),  erhoffte 
man  sich  doch  aus  den  feingeweblichen  Veränderungen  Rückschlüsse 
auf  die  Pathogenese  dieser  Fehlbildungen  zu  gewinnen.  Seit  der  Ein- 
führung der  Hodenbiopsien  in  neuerer  Zeit  wird  diesen  Problemen 
vermehrtes  Interesse  zugewendet  (Robinson  und  Engle,  Sohval, 
Weyeneth  u.  a.).  Vor  allem  wurde  und  wird  immer  das  Problem  be- 
handelt, ob  die  retinierte  Keimdrüse  a  priori  verändert  oder  anfäng- 
lich normal  entwickelt  ist  und  erst  sekundär,  durch  ihre  abnorme  Lage 
bedingt,  Schädigungen  erfährt. 

Der  retinierte  infantile  Hoden  unterscheidet  sich  in  seinem 
feingeweblichen  Aufbau  nur  sehr  wenig  von  dem  regelrecht  abge- 
stiegenen (Priesel,  Cooper,  Robinson  und  Engle  u.  a.),  zeigt  jedoch 
sehr  häufig  das  Bild  der  von  Kyrle  beschriebenen  „Unterentwick- 
lung". Erst  vor  und  zum  Zeitpunkt  der  Pubertät  treten  deutliche 
Unterschiede  zutage,  die  nach  Cooper  um  so  stärker  sind,  je  höher 
der  Grad  der  Verhaltung  ist.  Die  Reifung  der  retinierten  Keimdrüse 
ist  deutlich  verzögert  und  man  findet  auch  zur  Zeit  der  Geschlechts- 

4* 
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reife  nur  in  wenig  Kanälchen  (nach  Uffreduzi  in  ca.  10%)  die  Zeichen 
der  Spermiogenese.  Nach  der  Pubertät  kommt  es  zu  fortschreitenden 
regressiven  Veränderungen  und  Rückbildungsvorgängen,  die  Samen- 
bildung, soweit  überhaupt  vorhanden,  erlischt  sehr  bald,  so  daß  Bilder 
entstehen  können,  die  an  eine  germhiale  Aplasie  erinnern  (Engel, 
Sniffen  und  Mitarb.,  Sohval).  Es  kommt  zu  einer  tubulären  Zell- 
verarmung, der  zellige  Wandbelag  der  Kanälchen  wird  zwei-,  später 
einschichtig  und  zumeist  nur  mehr  von  SERTOLi-Zellen  und  indiffe- 
renten Hodenzellen  aufgebaut.  Die  Kanälchengrimdmembran  verdickt 
sich  und  entartet  schließlich  hyalin,  enthält  in  den  äußeren  Lagen 
zumeist  reichlicher  elastische  Elemente.  Schließlich  verdämmern  die 
solid  gewordenen  Kanälchen  völlig  im  umgebenden  fibrösen  Gewebe, 
so  daß  im  gewöhnlichen  H.E.- Schnitt  deutliche  Strukturen  nicht  mehr 


Fig.  26.  Herdförmig  unreife  Hodenkanälchen  in  einem  Bauchhoden  eines 
52  jähr.  Mannes.  Übrige  Kanälchen  fibrös  und  hyalinisiert.  Nach  A.  R.  Sohval, 

J.  Urol.  74:  697  (1954) 

zu  erkennen  und  lediglich  bei  Elastikafärbungen  Reste  der  Kanälchen- 
begrenzung aufzudecken  sind. 

Die  geschilderten  feingeweblichen  Veränderungen  setzen  nicht  im 
ganzen  Hoden  gleichmäßig  ein,  sondern  entwickeln  sich  in  ver- 
schiedenem Ausmaße  herdförmig.  Gelegentlich  können  die  noch  nicht 
erfaßten  Kanälchen  geradezu  adenomartige  Gruppen  vom  Aussehen 
fetaler  Hodenkanälchen  bilden  (Priesel,  Sohval  u.  a.,  vgl.  Fig.  26). 
Sohval  sah  in  der  Lichtung  solcher  Kanälchen  manchmal  eosinophile, 
kolloidähnliche  Körperchen,  die  der  Autor  als  Zeichen  der  Unreife 
deutet.  Die  Mannigfachheit  der  Veränderungen  wird  noch  dadurch 
gesteigert,  daß  beträchtliche  Gradunterschiede  in  der  Ausbildung  der 
Veränderungen  bestehen. 

Der  Gehalt  an  Zwischenzellen  der  retinierten  Keimdrüse  war 
mehrfach  Gegenstand  eingehender  Untersuchungen.  Er  schwankt  be- 
trächtlich. Manchmal  sind  sie  sehr  reichlich  vorhanden  (besonders  im 


Die  Fehllagen  des  Hodens 


935 


infantilen  Hoden),  manchmal  (besonders  in  späteren  Stadien)  nehmen 
sie  an  Zahl  und  Größe  deutlich  ab,  bzw.  können  in  verödeten  Hoden 
völlig  fehlen.  Andererseits  können  die  Zwischenzellen  auch  deutlich 
vermehrt  sein  und  bilden  manchmal  umschriebene,  nesterartige 
Wucherungen  (Fig.  27),  wodurch  dann  Bilder  entstehen,  die  an  Ver- 
änderungen der  Keimdrüse  beim  Klinefelter- Syndrom  erinnern 
(Weyeneth). 

Staemmler  hat  auf  regelmäßig  in  retinierten  Hoden  der  Reife- 
zeit vorkommende  Veränderungen  an  den  Arterien  aufmerksam  ge- 
macht, die  der  Arteriosclerose  nahestehen  und  als  Folge  einer  pri- 
mären Unterentwicklung  der  Gefäße  aufgefaßt  werden:  Schneider 
erblickt  darin  jedoch  eine  Erscheinung  des  vorzeitigen  Alterns. 

Priesel  hat  ferner  das  Fehlen  der  Pigmentierung  der  Epithelien 
der  Coni  vasculosi  im  Nebenhodenkopf  und  auch  im  Bereiche  der 
Samenblase  hervorgehoben,  wie  auch  auf  das  gelegentliche  Auftreten 
von  LEYDiGschen  oder  sehr  ähnlichen  Zellen  im  Nebenhoden  bei  der 
Hoden verhaltung  hingewiesen.  Der  gleiche  Autor  machte  auch  auf- 
merksam auf  eigenartige  Bildungen  des  Epithels  des  Nebenhoden- 
ganges beim  retinierten  Hoden,  die  in  Cystenbildungen  bestehen  und 
als  Gewebsmißbildungen  gedeutet  wurden.  In  der  Regel  bleibt  sonst 
der  Nebenhoden  bei  der  Hodenverhaltung  von  Unterentwicklung  und 
Atrophie  verschont. 

Alle  Untersucher  deckten  in  retinierten  Keimdrüsen  schwere  Ver- 
änderungen auf,  welche  zumindest  zum  Teil,  darauf  wird  in  letzter 
Zeit  besonders  hingewiesen  (Nelson,  Sohval,  Robinson  und  Engle, 
Weyeneth  u.  a.),  für  das  Bestehen  einer  angeborenen  Minderwertig- 
keit der  Keimdrüse  sprechen.  Schon  seinerzeit  (1839)  hat  J.  Hunter 
auf  diesen  Umstand  hingewiesen.  Auch  das  gleichzeitige  Vorkommen 
bei  Brüdern  (Brimblecombe),  wie  auch  Beobachtungen  von  einseitigen 
Dystopien  mit  schwerer  Insuffizienz  der  richtig  gelagerten  Keimdrüse 
(Weyeneth)  sprechen  in  diesem  Sinne. 

Wir  selbst  hatten  Gelegenheit,  in  letzter  Zeit  2  operativ  entfernte  Leisten- 
hoden zu  untersuchen,  die  von  einem  21- und  einem  26  jährigen  Manne  stammten 
und  fast  identische  histologische  Veränderungen  zeigten,  die  für  das  Bestehen 
einer  Unterentwicklung  sprechen  (vgl.  Fig.  28).  Beide  untersuchten  Hoden  waren 
gegenüber  der  Norm  deutlich  verkleinert.  Histologisch  erwiesen  sich  die 
Hodenhüllen  als  leicht  fibrös  verbreitert,  das  Interstitium  vermehrt,  fibrös, 
herdförmig  ödematös  aufgelockert.  Im  Interstitium  herdförmig  Ansammlungen 
von  normal  aussehenden  Zwischenzellen.  Die  Kanälchen  relativ  eng,  weit  aus- 
einandergerückt, die  Membrana  propria  leicht  verdickt.  Als  Auskleidung  der 
Kanälchen  finden  sich  lediglich  SERTOLi-Zellen  und  Spermatogonien.  Zeichen 
einer  Spermiogenese  fehlten.  Schnitte  von  den  Nebenhoden  zeigten  die  Kanäl- 
chen wohl  entwickelt,  eine  Pigmentablagerung  in  den  Epithelien  nicht  nach- 
zuweisen. Das  Zwischengewebe  leicht  verbreitert,  fibrös. 

In  neuerer  Zeit  durchgeführte  endokrinologische  Unter- 
suchungen in  einschlägigen  Fällen  (Harres  und  Hooken,  Nelson, 
Pace  und  Cabot,  Weyeneth,  Engberg  u.  a.)  deckten  Abweichungen 
von  der  Norm  auf,  die  es  gestatten,  die  Fälle  von  Hodenretention 
in  die  Gruppe  der  primären  Hodenschädigungen  einzureihen. 

Zusammengefaßt  ergibt  sich,  daß  die  retinierte  Keimdrüse 
in  wechselndem  Maße  primär  hypoplastisch  ist,  bei  fortbestehender 
Verhaltung  in  der  praepuberalen  Phase  Zeichen  der  mangelhaften 
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Fig.  27.  Leistenhoden.  Deutliche  nesterartige 
Wucherung  von  LEYDiGschen  Zwischenzellen  (a). 
Keimdrüse  fibrös,  atrophisch,  die  Wand  der  Ka- 
nälehen hyalin  entartet.  22  jähr.  Mann,  Lupenvergr. 
Sammlung  d.   Patholog. -Anatom.  Univ. -Inst.  Wien 


Reifung  aufweist 
und,  um  die  Puber- 
tätszeit beginnend, 
schweren  Verände- 
rungen unterliegt, 
welche  zu  einem 
völligen  Funktions- 
ausfall führen  kön- 
nen, der  anfänglich 
vor  allem  die  Sper- 
miogenese, später 
aber  auch  die  endo- 
krinen Funktionen 
der  Keimdrüse  be- 
treffen kann. 

Ob  daneben  die 
Frage  nach  anders- 
artig ausgelöster 

Schädigung  des 
Keimdrüsenparen- 
chym   erlaubt  er- 
scheint, ist  trotz  der 
großen  Zahl  der  Un- 


Fig.  28.  Leistenhoden,  histolog.,  H.  E.  Schnitt.  A  sehwache,  B  starke  Vergr. 

26  jähr,  männl.,  S.  P.  7919/55.  Beschreibung  siehe  Text 
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tersuchungen  nicht  eindeutig  geklärt.  Von  manchen  wird  eine  gewisse 
Bedeutung  mechanischen  Faktoren  zuerkannt,  die  sich  aus  der  ab- 
normen Lage  der  retinierten  Keimdrüse  ergeben.  Vielseitige  Experi- 
mente (Moore  und  Mitarb..  Furth,  Harrenstein,  Haberland,  Wangen- 
steen,  Mac  Leod  und  Hotchkiss,  Dick  u.  a.)  haben  die  große  Emp- 
pf  indlichkeit  der  Spermien  auf  höhere  Temperaturen  und  Temperatur- 
differenzen gezeigt,  so  daß  als  ursächlicher  Faktor  auch  die  besonderen 
Temperaturverhältnisse,  denen  die  abdominal  verhaltene  Keimdrüse 
ausgesetzt  ist,  in  Erwägung  gezogen  wird. 

5.  Die  Folgen  des  Hodenfehllagen 

Die  wesentlichste  Folge  der  Veränderungen,  denen  die  retinierte 
oder  dystope  Keimdrüse  unterworfen  ist,  ist  ihr  funktioneller  Aus- 
fall, wobei  nicht  nur  die  Spermiogenese,  sondern  später  auch  die  endo- 
krine Funktion  leidet.  Bekannt  ist,  daß  beidseitige  Hodenverhaltung 
in  der  Regel  Sterilität  zur  Folge  hat;  je  nach  dem  Zeitpunkt  des 
Einsetzens  der  Veränderungen  besteht  auch  die  Möglichkeit  von  Stö- 
rungen im  Sinne  des  Eunuchoidismus.  Demgegenüber  fehlen  bei 
der  einseitigen  Hodenretention  eine  normale  Funktion  und 
Leistung  des  anderen  Hodens  vorausgesetzt  —  Zeichen  eines  Eunu- 
choidismus in  der  Regel.  Selten  nur  sind  Beobachtungen  über  Frucht- 
barkeit doppelseitig  Kryptorcher  gemacht  worden  (Beigel,  Besancon, 
Marechal,  Ziebert,  Bouin  und  Ancel  u.  a.).  Über  die  Frage  der 
kompensatorischen  Hypertrophie  bei  einseitiger  Hodenfehllage 
finden  sich  im  Schrifttum  widersprechende  Angaben.  Manche  Autoren 
(Eccles,  Dardel,  Wangensteen  u.  a.)  beobachteten  sie  nie,  andere 
wieder  (z.  B.  Grauhan)  häufig.  Die  durch  die  Retention  oder  Dystopie 
geschaffenen  Verhältnisse  im  Bereiche  des  Scheidenfortsatzes  bringen 
es  mit  sich,  daß  häufig  die  Hodenfehllage  kombiniert  ist  mit  Hernien 
(vgl.  S.  924)  oder  Hydrocelen  (nach  Heinicke  in  4 — 9%  der  Fälle). 
Die  retinierte  Keimdrüse  kann  weiterhin  Lageanomalien  unter- 
worfen sein,  wobei  Lage  und  Beweglichkeit  des  Hodens  in  erster  Linie 
von  der  Ausbildung  eines  Hodengekröses  abhängen,  das  in  seinem 
fetalen  Zustand  beim  retinierten  Hoden  öfters  erhalten  bleibt.  Prak- 
tisch wichtiges  Interesse  haben  die  oft  akut  einsetzenden  Drehungen 
des  Hodens,  die  zur  Torsion  des  Samenstranges  (Torsio  testis, 
Volvulus  testis)  führen  und  hämorrhagische  Infarcierung  und  Nekrose 
der  Keimdrüse  bedingen.  Voraussetzung  dafür  ist  eine  freie  Beweg- 
lichkeit des  Hodens  in  seiner  Scheidenhöhle,  die  durch  die  Unvoll- 
kommenheit  seiner  Befestigung  bedingt  ist  und  beim  Leistenhoden 
wesentlich  häufiger  als  beim  normal  gelagerten  vorkommt.  Dem- 
gemäß ist  auch  die  Torsion  beim  verhaltenen  Hoden  etwa  doppelt  so 
häufig  als  beim  ortsrichtigen.  Auch  am  Bauchhoden,  besonders  dem 
tumorösen,  ist  die  Torsion  beobachtet  worden  (Wallenstein,  Josa, 
Beller).  Die  Hodentorsion  wurde  bei  Neugeborenen  und  Säuglingen 
beobachtet,  kommt  jedoch  häufiger  in  der  Reifezeit  vor,  wobei  durch 
die  Reifung  des  Organs  und  der  damit  verbundenen  Vergrößerung 
oder  auch  durch  eine  geschwulstige  Vergrößerung  zusätzlich  die  Drehung 
begünstigt  zu  werden  scheint.  Seltener  wird  sie  bei  Erwachsenen  oder 
Greisen  beobachtet.  In  der  Regel  erfolgt  die  Drehung  am  Samen- 


938 


Kapitel  XIII 


strangansatz  des  Nebenhodens,  bei  größerer  Diastase  zwischen  Hoden 
und  Nebenhoden,  wie  dies  gelegentlich  bei  der  Retention  vorkommt, 
auch  zwischen  beiden.  Ausnahmsweise  erleidet  nur  der  Nebenhoden 
allein  die  Drehung  (Dreibholz).  Wesentlich  seltener  als  die  Torsion  ist 
die  vollständige  oder  partielle  Einklemmung  des  Leistenhodens 
(Incarceratio  testis),  meist  im  Bereiche  des  äußeren  Leistenringes 
(Lauenstein,  de  Quervain,  Flesch),  die  zu  analogen  Veränderungen 
an  der  Keimdrüse  führt.  Entzündungen  sind  im  fehlgelagerten 
Hoden  seltener  als  im  ortsrichtigen,  doch  liegen  zahlreiche  Beob- 
achtungen über  syphilitische  oder  gonorrhoische  (z.  B.  Godard)  bzw. 
tuberkulöse  Entzündungen  (z.  B.  Ferron,  Fischer,  Hofstätter,  Pe- 
rard und  Cadel,  Consiglio  u.  a.)  vor.  Vielfach  wird  im  Schrifttum 
die  Frage  der  Neigung  zur  Entstehung  von  Geschwülsten  in  der 
fehlgelagerten  Keimdrüse  diskutiert,  die  in  früherer  Zeit  etwas  über- 
schätzt wurde,  wobei  die  Meinungen  der  Autoren  oft  weit  ausein- 
andergehen. Dies  dürfte  auch  darauf  zurückzuführen  sein,  daß,  wie 
Priese l  meint,  viele  Kryptorche  während  ihres  Lebens  niemals  einen 
Arzt  aufsuchen,  wie  auch  auf  den  Umstand,  daß  in  der  Regel  nur 
positive  Fälle  publiziert  werden  (Carroll),  so  daß  es  sehr  schwierig 
erscheint,  ein  sicheres  Urteil  über  die  tatsächliche  Häufigkeit  der  Ge- 
schwülste in  fehlgelagerten  Keimdrüsen  zu  gewinnen.  Kocher  und 
Hofstätter  haben  seinerzeit  die  Frequenz  mit  1  °/00  angegeben.  Auf 
Grund  der  im  Schrifttum  niedergelegten  Beobachtungen  (Rubaschow, 
Hinman  und  Benteen,  Rea,  Romiti,  Lund,  Jefferson,  Chevassu, 
Cunningham,  Mc  Kenzie  und  Ratner,  Dean,  Tomanek,  Schäfer 
u.  v.  a.)  kann  jedoch  wenigstens  kein  Zweifel  bestehen,  daß  Ge- 
schwülste in  retinierten  Keimdrüsen  häufiger  als  in  normal  ge- 
lagerten entstehen.  Die  Häufigkeit  der  Hodengeschwülste  allgemein 
ist  eine  sehr  niedrige  und  beträgt  an  größeren  Beobachtungsreihen 
etwa  0,5%  aller  malignen  Tumoren  (Carroll).  Bei  etwa  0,05 — 0,07% 
aller  Männer  kommen  Hodengeschwülste  vor  (Stapler,  Keller,  J effer- 
son,  Culp  u. /a.).  Dean,  ähnlich  Rea,  Howard,  Bary  u.  a.,  fanden 
unter  100  malignen  Hodentumoren  durchschnittlich  15  in  retinierten 
Keimdrüsen.  Schneider  veranschlagt  das  Vorkommen  von  10 — 12% 
aller  Hodengewächse  in  verhaltenen  Hoden  (vgl.  auch  Bary).  Nach 
Bary  ist  die  maligne  Entartung  einer  retinierten  Keimdrüse  150-  bis 
200mal,  nach  Tomanek  130mal,  nach  Schneider  50mal,  neuerdings 
nach  Culp  13  mal  häufiger  als  im  ortsrichtigen.  Die  malignen  Tu- 
moren in  retinierten  Hoden  sind  rechts  etwas  häufiger  als  links,  doppel- 
seitige primäre  Gewächse  in  verhaltenen  Keimdrüsen  sehr  selten  (Lit. 
Pelz).  Im  Bauchhoden  wurde  die  Entstehung  maligner  Gewächse 
seltener   als   im  Leistenhoden  beobachtet  (Kahlden,  W.  Fischer 

AUROSSEAU,   BULKLEY,   HeNNINGER,    SCHÄFER  U.  a.). 

Die  unbestreitbare  Neigung  des  verhaltenen  Hodens  zur  Ent- 
wicklung maligner  Gewächse  wird  mit  seiner  stärkeren  Exposition 
für  Traumen  verschiedenster  Art,  für  entzündliche  und  degenera- 
tive Veränderungen  in  Zusammenhang  gebracht.  In  neuerer  Zeit 
allerdings  kehrt  man  zu  den  alten  Anschauungen  von  Hunter,  Cohn- 
heim  u.  a.  zurück  und  führt  die  Disposition  zur  Geschwulstentstehung 
auf  die  Unvollkommenheit  der  Anlage,  auf  die  Störung  der  weiteren 
Ausreifung  des  retinierten  Hodens,  also  auf  Entwicklungsstörungen 
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zurück  (Bart,  Ombredanne,  Bäkes  u.  a.).  Diese  Ansicht  wird  noch 
unterstützt  durch  Beobachtungen,  daß  auch  nach  der  Verlagerung 
eines  Leistenhodens  in  die  besser  geschützte  Bauchhöhle  nachträglich 
ein  Tumor  auftreten  kann  (Romiti,  Taddei,  Heinicke,  Schürer-Wald- 
heim, Marcuse  u.  a.),  wie  auch  nach  Verpflanzung  eines  Leistenhodens 
in  das  Sero  tum,  bzw.  nach  einem  verspäteten  spontanen  Abstieg 
gleichfalls  maligne  Geschwülste  beobachtet  wurden  (Neugebauer, 
Grauhan,  Cunningham,  Wangensteen,  Lund,  Hommes  u.  a.).  Schließ- 
lich spricht  auch  das  Vorkommen  von  Hodengeschwülsten  auf  der 
Gegenseite  bei  einseitiger  Verhaftung  (Cairns,  Para  u.  a.)  dafür,  daß  , 
die  Anlagestörung  auch  bei  einseitiger  Verhaltung  beide  Organe  be- 
trifft. Über  das  Vorkommen  einschlägiger  Fälle  bei  Vater  und  Sohn 
berichtet  Otto  (zit.  bei  Emoan),  über  gleichartige  Tumoren  bei  ein- 
eiigen Zwillingen  Champlin  und  Domrich. 

Die  in  den  retinierten  Keimdrüsen  auftretenden  Gewächse  sind 
im  wesentlichen  die  gleichen,  wie  sie  auch  im  ortsrichtigen  Hoden 
vorkommen.  Überwiegend  in  verhaltenen  Hoden  (wie  auch  in  herma- 
phroditischen Keimdrüsen)  scheinen  echte  Zwischenzellgeschwülste 
(Dürck,  Kaufmann,  Chevassu,  Rubaschow,  Slanina,  Stoppato,  Jos- 
selin  de  Jong  u.  a.),  wie  auch  die  von  Pick  beschriebenen  tubulären 
Adenome  (Lecene  und  Chevassu,  Sussig,  Botto,  Ide)  vorzukommen. 

6.  Formale  Genese  der  Hodenfehllagen 

Zum  Zustandekommen  der  Hoden retention  sind  zwei  Momente 
wesentlich.  Beide  können  das  Auftreten  dieser  Fehlbildung  erklären 
und  häufig  wird  wohl  eine  Zusammenarbeit  beider  Faktoren  erfolgen. 
Erstens  kann  eine  bereits  oben  geschilderte  Raffung  der  WoLFFschen 
und  MüLLERschen  Gänge  zu  einem  längeren  unpaaren  Geschlechts- 
strang mit  gleichzeitiger  Ausbildung  eines  Ligamentum  latum  erfolgen, 
wie  dies  für  die  gegengeschlechtliche,  i.  e.  weibliche  Bauart  kenn- 
zeichnend ist.  Darauf  hat  bereits  Moszcowicz  (1934)  hingewiesen,  und 
wir  haben  diese  Form  der  gegengeschlechtlichen  Entwicklung  der 
inneren  Geschlechtsorgane  auch  zur  Erklärung  der  Dystopia  testis 
transversa  (siehe  dort)  herangezogen.  Diese  Raffung  der  Ausführungs- 
gänge durch  die  Ausbildung  eines  Ligamentum  latum  bringt  die 
Hoden  aus  der  normalen  Abstiegsrichtung,  ähnlich  wie  normaliter  das 
Ovar.  Ein  zweites  Moment  liegt  jedoch  in  dem  Unterbleiben  der 
physiologischen  Umgestaltung  des  Gubernaculum  Hunteri  kurz  vor 
dem  Descensus  der  Hoden  in  das  Scrotum.  Hier  wurde  erwähnt,  daß 
das  Gubernaculum  dicker  wird  und  daß  es  eine  gallertige  Beschaffen- 
heit animmt.  In  diesem  gallertigen  Gewebe  findet  der  Descensus  testi- 
culi  statt;  Moszkowicz  (1935)  hat  diesen  Vorgang  in  sehr  glücklicher 
Weise  mit  dem  Gleitbruch  in  der  Chirurgie  verglichen.  Da  beide  hier- 
bei mitwirkende  Faktoren,  i.  e.  die  Entwicklung  eines  Ligamentum 
latum  und  das  Unterbleiben  einer  bestimmten  histologischen  Um- 
gestaltung des  Gubernaculum  typisch  weibliche  Entwicklungsfaktoren 
sind,  hat  Moszkowicz  wohl  mit  Recht  den  Kryptorchismus  zur  Inter- 
sexualität in  Beziehung  gesetzt.  Dies  erlaubt  noch  einen  Ausblick  auf 
die  Frage,  weshalb  bei  Kryptorchen  die  Hoden  so  häufig  unter- 
entwickelt, ja   sogar  mißgestaltet  sind.   Daß  wir  mit  den  Druck- 
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Wirkungen  auf  die  im  Leistenkanal  liegen  gebliebenen  Hoden  nicht 
viel  anfangen  können,  liegt  an  der  Hand,  da  ganz  ähnliche  histo- 
logische Veränderungen,  wenn  auch  seltener  bei  weiter  cranial  im 
Abdomen  gelegenen  Hoden  gefunden  werden.  Hier  scheint  es,  daß 
entweder  die  Hypoplasie  der  Hoden  und  die  Verbildung  des  Liga- 
mentum latum  und  des  Gubernaculums  die  Folge  einer  gemeinsamen 
Ursache  (i.  e.  Intersexualität)  sind,  oder  daß  die  Unterentwicklung 
des  Hodens  für  die  Entstehung  der  Retention  verantwortlich  ist. 

Bei  der  Frage  nach  der  Entstehung  der  Dystopiatestis  trans- 
versa müssen  wir  vor  allem  jene  Fälle  ausscheiden,  welche  nicht  hin- 
länglich untersucht  sind,  um  auszuschließen,  daß  es  sich  nicht  etwa 
um  einseitige  Hodenverdoppelungen  mit  Anorchie  der  Gegenseite 
handelt.  Da  es  Fälle  gibt,  bei  welchen  ein  Zweifel  an  der  Richtigkeit 
der  Beobachtungen  nicht  vorliegt,  muß  ein  Erklärungsversuch  dafür 
gefunden  werden,  i.  e.  für  die  Frage,  wie  der  Hoden  einer  Seite  auf 
die  Gegenseite  gelangt.  Hier  ist  für  uns  eine  Arbeit  von  Moszkowicz 
(1934)  bedeutungsvoll,  worin  er  auf  einen  frühzeitigen  (etwa  bei  40  mm 
Embryonallänge)  auftretenden  Geschlechtsunterschied  aufmerksam 
macht.  Während  beim  männlichen  Geschlecht  die  MÜLLERschen  Gänge 
beider  Seiten  nur  in  geringem  Maße  miteinander  verschmelzen,  tritt 
dies  bei  der  Frau  in  weitaus  stärkerem  Maße  auf.  Dadurch  wird  der 
Geschlechtsstrang  (MÜLLERsche  Gänge,  WoLFFsche  Gänge  und  um- 
liegende Muskel  und  Bindegewebe)  bei  der  Frau  wesentlich  stärker 
und  länger  als  beim  Manne.  Damit  steht  gleichfalls  in  Verbindung, 
daß  bei  der  Frau  ein  kräftiges  Ligamentum  latum  entsteht,  welches 
in  frontaler  Richtung  den  Beckenboden  durchsetzt  und  eine  Excavatio 
recto-uterina  von  einer  Excavatio  recto-vesicalis  scheidet,  während 
beim  Mann  nur  eine  Excavatio  recto-vesicalis,  also  eine  einheitliche 
,, Beckenhöhle"  besteht.  Während  der  Entwicklung  der  Keimdrüse  ist 
ferner  ein  Stadium  kennzeichnend,  in  dem  die  Keimdrüse  durch  ein 
dünnes  Mesenterium  (Mesogenitale.  Mesorchium,  Mesovarium)  an  der 
Urnierenfalte  hängt.  Ist  nun  in  dem  Falle  der  Ausbildung  eines  „weib- 
lichen" Ligamentum  latum  gleichfalls  ein  dünnes,  die  Verschieblich- 
keit des  Hodens  nicht  beeinträchtigendes  Mesorchium  vorhanden,  so 
kann  die  Verlagerung  eines  Hodens  auf  die  Gegenseite  stattfinden. 
Damit  sind  allerdings  nur  die  Mittel  dieser  Verlagerung  erklärt,  nicht 
aber  die  Ursachen  derselben,  die  bis  nun  unbekannt  sind. 

B.  Mißbildungen  der  ableitenden  Samenwege 

I.  Die  kombinierten  Urogenitalmißbildungen 

Die  innigen  entwicklungsgeschichtlichen  Zusammenhänge  machen 
es  verständlich,  daß  Mißbildungen  der  samenableitenden  Wege  nicht 
so  selten  mit  solchen  des  uropoetischen  Systems  kombiniert  sind  (Lit. 
Ballowitz,  Guizetti  und  Pariset,  Gg.  B.  Gruber,  Schneider,  Priesel 
u.  a.).  So  konnte  Ballowitz  unter  223  Fällen  von  Nierenmangel 
73 mal,  Collums  unter  581  Fällen  in  58,2%  mehr  oder  minder  aus- 
gedehnte Defekte  im  Genitalbereich  gleichzeitig  feststellen,  die  bei 
weiblichen  Individuen  häufiger  als  bei  männlichen  gefunden  werden 
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konnten.  Fehlbildungen  der  Samenwege  wurden  beobachtet  bei 
Nierenmangel,  Hypoplasie  oder  Dystopie  der  Niere.  Dabei  stellen  die 
Fehlbildungen  der  Samenwege  in  solchen  Fällen  meist  nur  einen 
Nebenbefund  dar,  der  unter  Umständen  übersehen  wird  in  Anbetracht 
der  praktisch  wichtigeren  Bedeutung  der  Nierenmißbildung,  obwohl, 
wie  dies  Schneider  hervorhebt,  der  genitale  Anteil  für  die  formale 
Genese  solcher  Mißbildungen  bedeutungsvoller  ist.  Es  handelt  sich 
im  wesentlichen  um  Defektbildungen  der  Samenwege  oder  um 
abnorme  Verbindungen  zwischen  Samen-  und  Harnwegen,  wobei 
die  Mißbildungskombination  fast  immer  auf  der  gleichen  Seite  besteht. 
Auch  beidseitiger  Nierenmangel,  wie  er  vor  allem  bei  Sirenenformen 
und  ausgedehnten  Defektbildungen  der  hinteren  Rumpfhälfte  vor- 
kommt (vgl.  Gg.  B.  Gruber),  ist  nicht  nur  mit  einem  Defekt  der 
harnableitenden  Wege,  sondern  in  der  Regel  auch  mit  Fehlbildungen 
im  Genitalbereich  vergesellschaftet.  Andererseits  können  aber  auch 
Fehlbildungen  der  Samenwege  ohne  Störung  der  Anlage  des  uro- 
poetischen  Systems  vorkommen. 

Die  vielfältigen  Beobachtungen  lassen  sich  nach  einem  von 
Guizetti  und  Pariset  bzw.  Schmidt  aufgestellten  Schema,  welches 
auch  Schneider  und  Priesel  benutzen,  folgendermaßen  gliedern! 

A.  Defekt  der  Samenwege. 

I.  Nierendefekt: 

1.  Nierenmangel  oder  Hypoplasie  ohne  Mißbildung  der  Samen- 
wege, 

2.  Nierenmangel  oder  Hypoplasie  mit  a)  völligem  oder  b)  par- 
tiellem Defekt  der  Samenwege, 

3.  Normal  entwickelte  Niere  trotz  bestehender  Samendefekte. 

II.  Nierenverlagerung:  | 

1.  ohne, 

2.  mit  Mißbildungen  der  Samenwege. 

B.  Abnorme  Kommunikationen:  dystope  Harnleitermündungen. 

I.  Bei  Nierenmangel  oder    in  1.  die  Samenblase, 

Hypoplasie,  des  einzigen  j    2.  den  Samenleiter, 

ausgebildeten  Ureters,  3.  den  Duct.  ejaculatorius, 

des  cranialen  Doppel-  4.  den  Colliculus  seminalis, 

Ureters,  beider  Doppel-        5.  die  pars  prostatica  urethrea, 

ureteren  6.  den  Harnblasenhals. 

II.  Bei  normal  angelegter 
Niere  des  einzig  vorhan- 
denen Ureters,  des  cra- 
nialen Doppelureters, 
beider  Doppelureteren 

Beim  einseitigen  Nierenmangel  besteht  nach  Priesel  in  etwa  % 
der  Fälle  zugleich  eine  Defektbildung  im  Bereiche  der  samenleitenden 
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Wege.  Neben  der  Niere  fehlt  in  einschlägigen  Fällen  auch  der  Harn- 
leiter und  seine  Blasenmündung,  so  daß  das  Trigonum  der  Harnblase 
verzogen  und  asymmetrisch  erscheint.  Vom  inneren  Genitale  sind 
Hoden  und  Nebenhodenkopf  in  der  Regel  vorhanden,  während  Neben- 
hodenkörper und  -schweif,  Ductus  deferens,  Samenblase  und  Spritz- 
kanal fehlen.  Priesel  fand  dieses  Verhalten  in  7  Fällen  von  Nieren- 
mangel  bzw.  Unterentwicklung  oder  Verlagerung  5  mal,  4 mal  davon 
auf  der  linken  Seite,  die  aus  ungeklärten  Ursachen  bevorzugt  wird. 
Die  angelegten  Genitalorgane  zeigen  zumeist  keine  besonderen  Ab- 
weichungen von  der  Norm,  die  Prostata  wurde  auf  der  Seite  der  Fehl- 
bildung gelegentlich  als  kleiner  (Priesel)  oder  hypoplastisch  (Schnei- 
der) gefunden.  Die  Hoden  liegen  normal  im  Scrotum  und  zeigen  auch 
auf  der  Seite  ohne  Ausführungsgang  normale  Spermiogenese  (Gui- 
zetti,  Verocay  u.  a.),  nur  ganz  vereinzelt  wird  das  Fehlen  der  Keim- 
drüse vermerkt  (v.  d.  Broek,  Leroux,  Hicks),  wobei  jedoch  dann 
meist  sehr  komplizierte  und  ausgedehnte  Fehlbildungen  vorliegen. 
Der  Nebenhodenkopf  kann  ganz  normal  sein,  selten  wurde  er  als  miß- 
gestaltet gefunden  (Priesel)  oder  auch  rudimentär  (Brack),  bzw. 
fehlte  er  vollkommen  (Priesel,  Krischner).  Vor  allem  von  Priesel 
wurde  auf  genauere  histologische  Details  im  Nebenhodenkopf  hin- 
gewiesen, auf  die  Zeichen  der  Spermastauung  und  Spermiophagie. 
wie  auch  auf  eine  starke  Pigmentierung  der  Epithelien  und  das  Auf- 
treten von  lipoid-  und  pigmentführenden  Phagocyten  im  Gewebe  der 
Kanälchenwand,  die  eine  gewisse  Ähnlichkeit  mit  den  LEYDiGschen 
Zellen  aufweisen.  Häufiger  als  das  vollständige  Fehlen  des  Neben- 
hodens ist  seine  vollständige  Ausbildung  in  einschlägigen  Fällen, 
wobei  dann  die  Cauda  entweder  blind  endet  oder  spitz-konisch  im 
noch  vorhandenen  Anfangsteil  des  Samenleiters  ausläuft  (Priesel). 

Geringere  Grade  von  Samenwegsmißbildungen  bei  zugleich  be- 
stehenden Nierenfehlbildungen  sind  partielle  Defekte  des  Samen- 
leiters, die  den  mittleren  oder  auch  intraabdominellen  Teil  desselben 
betreffen  können.  Manchmal  wurden  auch  solide,  undurchgängige 
Stränge  gefunden  (Lit.  Heiner).  Die  Samenblase  kann  dabei  fehlen, 
gelegentlich  auch  der  Ductus  ejaculatorius  oder,  falls  letzterer  vor- 
handen, kann  er  verödet  oder  verschlossen  sein.  Solche  Fehlbildungen 
kommen  nach  Priesel  eher  bei  Hypoplasie  einer  Niere  zur  Beob- 
achtung. 

Wesentlich  seltener  sind  isolierte  Defekte  der  Samenwege 
ohne  Kombination  mit  Nierenfehlbildungen  (vgl.  Mißbildungen  der 
Samenwege). 

Bei  der  Nierenverlagerung  kommt  es  weitaus  seltener  zu  mit 
dem  Genitaltrakt  kombinierten  Mißbildungen,  wurden  jedoch  ge- 
legentlich beobachtet  (Lit.  Guizetti,  Priesel).  Bei  Heiner  lag  zugleich 
mit  der  Nierendystopie  eine  Unterentwicklung  des  Prostatalappens 
und  der  CowPERSchen  Drüse  der  homologen  Seite  vor,  bei  Verocay 
ein  partieller  Defekt  des  Samenleiters  oder  nur  eine  Samenblase.  Ver- 
einzelt wurde  bei  Nierendystopie  auch  Hodenretention  (Lit.  Schneider) 
oder  z.  B.  von  Godard  einseitiger  Hodenmangel  beobachtet.  Bei 
Priesel  bestand  ein  Defekt  der  Samenwege  beiderseits  bei  rechts- 
seitiger Beckenniere  und  linksseitigem  Nierenmangel,  bei  einer  weiteren 


Die  kombinierten  Urogenitalmißbildungen 


943 


Beobachtung  eine  rechtsseitige  Beckenniere  mit  völligem  Defekt  der 
rechten  Samenwege  und  einem  linksseitigen  Nierenharnleitermangel. 

Die  dystopen,  extravesicalen  Harnleitermündungen 
finden  im  Schrifttum  des  letzten  Jahrzehnts  vermehrt  Interesse. 
Während  Thom  im  Jahre  1928  aus  der  Literatur  185  einschlägige 
Fälle  sammeln  konnte,  waren  es  bei  Gloor  (1938)  271  und  Burford 
und  Mitarb.  konnten  1949  bereits  über  425  Beobachtungen  berichten. 
Frauen  sind  weitaus  häufiger  als  Männer  betroffen  (Verhältnis  nach 
Burford  und  Mitarb.  5:1).  Die  Fehlbildungen  kommen  in  allen  Alters- 
stufen zur  Beobachtung.  In  der  Zusammenstellung  von  Burford  und 
Mitarb.  wird  über  104  bei  Männern  gefundenen  Fälle  berichtet.  Die 
abnorme  Verbindung  des  Harnleiters  mit  den  samenleitenden  Wegen 
tritt  in  der  Regel  einseitig  auf,  wobei  die  zugehörige  Niere  nur  selten 
als  normal  gefunden  wurde,  häufig  Zeichen  einer  Unterentwicklung 
trägt,  aber  auch  fehlen  bzw.  dystop  sein  kann.  Es  kann  dabei  ledig- 
lich ein  dystop  mündender  Ureter  ausgebildet  sein,  häufiger  jedoch 
ein  Doppelureter,  wobei  dann  zumeist  der  kraniale  abnorm  mündet, 
selten  nur  beide  (z.  B.  Rech).  Häufig  ist  auch  der  dystop  mündende 
Ureter  ectatisch. 

Die  häufigste  Mündungsstelle  eines  dystopen  Ureters  beim  Manne 
stellt  die  Pars  prostatica  urethrae  dar  (siehe  Mißbildungen  der 
Urethra).  An  zweiter  Stelle  folgt  in  der  Frequenz  die  dystope  Harn- 
leitermündung in  die  Samen  blase.  Die  Mündung  kann  geräumig 
oder  schlitzförmig,  lateral  oder  am  unteren  Ende  der  Samenblase 
gelegen  sein.  Die  älteste  Beobachtung  dürfte  von  Thiersch  (1852)  an 
der  Leiche  erhoben  worden  sein.  Im  Schrifttum  finden  sich  bis  heute 
gegen  30  Fälle  vermerkt,  die  größtenteils  bei  Sektionen  beobachtet 
wurden  (W.  Gruber,  Bostroem,  Weigert,  Eckhardt,  Palma,  With- 
ford,  P.  Fischer,  Eppinger,  Sankott,  Hoffmann,  Schmidt  [Lit.], 
Maresch  (Priesel),  Papin  und  Verliac,  Zimmermann,  Drechsel, 
Mc  Kirdie  und  Polkley,  Campbell)  seltener  wird  über  klinische  Beob- 
achtungen berichtet  (Day,  Culver,  Hamer  und  Mitarb.,  Minuzzi  und 
Toressi,  Riba  und  Mitarb.,  Engel,  Meisel,  Rummelhardt).  In  manchen 
Fällen  (z.  B.  Fischer,  Zimmermann)  war  der  Ureter  prall  mit  Sperma 
gefüllt.  Die  Samenblase  ist  meist  etwas  cystisch  erweitert,  der  Ductus 
ejaculatorius  kann  fehlen  (Schmidt,  Weigert,  Zimmermann). 

Seltener  ist  eine  dystope  Harnleitermündung  im  Bereiche  des 
Samenleiters  (Rott,  Hoffmann,  Eckhardt,  Friedland,  Schmidt, 
Engel,  Föderl,  Rech).  Die  Einmündung  des  Ureters  hegt  in  solchen 
Fähen  im  Bereiche  der  Ampulle  oder  höher  am  Samenleiter.  Bei 
Friedland  fehlte  die  zugehörige  Samenblase,  die  bei  Rott  keinerlei 
Verbindung  mit  dem  Samenleiter  aufwies.  Auch  hier  kann,  besonders 
wenn  Samenleiter  und  Ureter  erweitert  sind,  der  Spritzkanal  fehlen 
oder  obliteriert  sein. 

Ganz  selten  nur  wurde  eine  abnorme  Mündung  des  Harnleiters 
im  Bereiche  des  Ductus  ejaculatorius  gefunden  (Hoffmann,  La- 
caöse,  Reliquet,  Bachrach,  Rech).  Bei  Rech  mündete  der  zweite 
Ureter  dystop  in  den  Samenleiter.  Das  Ende  des  Ureters  ist  in  solchen 
Fällen  gewöhnlich  zystisch  erweitert  und  kann  sich  auch  gegen  die 
Lichtung  der  Blase  zu  vorwölben. 


944 


Kapitel  XIII 


Bezüglich  der  dystopen  Uretermündungen  im  Bereiche  des 
Blase nhalses  vgl.  Gg.  B.  Gruber. 

Bei  der  Besprechung  der  formalen  Genese  der  Mißbildungen 
der  ableitenden  Samenwege  gehen  wir  von  einem  Versuch  Grün- 
walds aus.  Grünwald  verhinderte  das  kaudal  gerichtete  Auswachsen 
des  WoLFFschen  Ganges  durch  eine  elektrolytische  Marke.  Er  erzielte 
damit,  daß  nicht  nur  der  kaudale  Teil  des  WoLFFschen  Ganges  fehlte, 
sondern  daß  gleichzeitig  auch  der  regionäre  Teil  der  Urniere  und  des 
MÜLLERschen  Ganges,  ferner  Ureter  und  Nachniere  nicht  gebildet 
wurden.  Hingegen  entstand  eine  normale  Keimdrüse.  Ein  diesem  Be- 
fund vollkommen  entsprechender  wurde  von  Kornfeld  an  einem 
3  Monate  alten  Embryo  festgestellt.  Aus  diesen  Versuchen  und  Natur- 
beobachtungen ergeben  sich  folgende  Möglichkeiten :  1 .  Fehlen  Samen- 
wege und  Nachniere,  dann  hat  ähnlich  wie  beim  Embryo  Kornfelds 
keine  Entwicklung  des  caudalen  Abschnittes  des  WoLFFschen  Ganges 
stattgefunden.  2.  Fehlt  nur  Nachniere  und  Harnleiter,  ist  jedoch  die 
Ausbildung  der  Samenwege  normal,  dann  ist  nur  das  Aussprossen  der 
Ureterknospe  unterblieben.  3.  Fehlen  die  ableitenden  Samenwege,  hat 
jedoch  die  Entwicklung  der  Nachniere  in  normaler  Weise  statt- 
gefunden, dann  ist  es  zu  einer  Rückbildung  des  bereits  angelegten 
WoLFFschen  Ganges  gekommen. 

Betreffs  der  abnormen  Ausmündung  des  Ureters  sei  daran 
erinnert,  daß  Ureter  und  Urnierengang  ein  gemeinsames  Endstück 
(Endkammer,  Politzer)  besitzt.  Dieses  wird  späterhin  durch  ein  von 
cranial  her  vorwachsendes  Septum  (Ureter sporn)  in  eine  dem  Harn- 
leiter und  eine  dem  Urnierengang  zugehörige  Portion  zerlegt,  wodurch 
beide  Gänge  ihre  getrennten  Ausmündungen  erlangen.  Dann  wächst 
die  zwischen  diesen  Mündungen  gelegene  Wand  der  Harnblase  bzw. 
Primärurethra  solange,  bis  die  erstere  an  ein  laterales  oberes  Stück 
des  Trigonum  vesicale,  die  letztere  in  den  Colliculus  seminalis  gelangt. 
Alle  abnormen  Ausmündungen  lassen  sich  mühelos  damit  erklären, 
daß  entweder  die  Abspornung  im  Bereiche  der  Endkammer,  oder  daß 
das  Wachstum  des  zwischen  den  Mündungen  gelegenen  Wandbereiches 
nicht  oder  nicht  in  normalem  Ausmaß  stattgefunden  hat.  In  die 
1.  Gruppe  fällt  z.  B.  die  Mündung  des  Ureters  in  die  Samenblase, 
in  die  2.  die  Mündung  des  Harnleiters  in  die  Pars  prostatica  urethrae 
(Näheres  siehe  bei  Politzer,  1953). 


IL  Die  Mißbildungen  des  Nebenhodens 

Die  Mißbildungen  des  Nebenhodens  zeigen  keinen  selbständigen 
Charakter,  sondern  finden  sich  vielmehr  immer  im  Rahmen  von  Fehl- 
bildungen des  übrigen  Genitaltraktes.  Die  Entstehung  des  Neben- 
hodens und  seine  Entwicklung  ist  in  weitem  Maß  unabhängig  von  der 
Keimdrüse  und  so  erscheint  es  auch  verständlich,  daß  wir  beim  Hoden- 
mangel oder  seiner  Unterentwicklung  die  Nebenhoden  mehr  oder  min- 
der gut  ausgebildet  antreffen.  Auch  bei  den  Hodenrententionen  zeigt 
der  Nebenhoden  eine  große  Selbständigkeit,  wie  andrerseits  z.  B.  bei 
den  kombinierten  Urogenitalmißbildungen  mit  partiellem  oder  to- 
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talem  Defekt  des  Nebenhodens  die  Keimdrüse  gut  entwickelt  und  nor- 
mal funktionieren  kann. 

Mangel  des  Nebenhodens  als  isolierte  Mißbildung  findet  sich  im 
Schrifttum  nicht  erwähnt,  wohl  aber  wurde  ein  totaler  Nebenhoden- 
mangel vereinzelt  bei  den  kombinierten  Urogenitalmißbildungen,  bei 
denen  in  der  Regel  der  Nebenhodenkopf  erhalten  ist,  während  Körper 
und  Schwanz  fehlen,  gesehen  (Priesel,  Krischner).  Weiteres  wurden 
komplette  Defekte  des  Nebenhodens  auch  bei  Anorchie  und  Monorchie 
beschrieben  (Altmann,  Priesel).  Manchmal  wurde  auch  eine  seg- 
mentale  Unterentwicklung  des  Nebenhodens  beobachtet  (Obern- 
dorfer). Häufiger  sind  Lageanomalien  des  Nebenhodens.  Es  sind 
dies  Anomalien  in  der  Lage  des  Hodens  und  des  Nebenhodens  zuein- 
ander, die  vorwiegend  bei  retinierten  Keimdrüsen  gesehen  werden  und 
von  geringen  Graden  bis  zur  völligen  Trennung  reichen  können  (z.  B. 
Simon).  Geringe  Grade  sind  jene,  wo  nur  der  Nebenhodenkopf  dem 
Hoden  anliegt,  während  Körper  und  Kauda  winkelig  abstehen  (Polya); 
bei  stärkeren  Graden  sind  Hoden  und  Nebenhoden  durch  ein  dünnes, 
mesenteriumartiges  Mesorchium  verbunden  (Zipper,  Oberndorfer) 
und  zeigen  eine  völlige  Diastase.  Durch  diese  lockere  Verbindung 
wird  die  Möglichkeit  der  Torsion  beträchtlich  erhöht  (Oberndorfer). 
Diese  Fälle  leiten  zu  jenen  über,  bei  denen  nur  rudimentäre  Reste  des 
Nebenhodens  gefunden  werden  konnten  (z.  B.  Rieder).  Verdop- 
pelungen des  Nebenhodens  kommen  gelegentlich  bei  Doppelhoden 
vor,  wo  dami  Grund-  und  Überhoden  je  einen  eigenen  Nebenhoden 
besitzen.  Eine  Verdoppelung  des  Nebenhodens  ohne  Polyorchie  dürfte 
bei  der  Beobachtung  Kreiners  vorgelegen  haben,  bei  der  ein  Leisten- 
hoden samt  normal  entwickeltem  Nebenhoden  vorlag  und  in  der  Tiefe 
des  Scrotums  ein  kleiner,  histologisch  verifizierter  überzähliger  Neben- 
hoden lag,  welcher  einerseits  mit  dem  normalen  Nebenhoden  durch 
einen  Strang  in  Verbindung  stand,  andererseits  den  Abgang  eines  ty- 
pischen Ductus  deferens  aufwies.  Cystenbildungenim  Nebenhoden - 
köpf  beschrieb  Priesel  bei  einem  typischen  Urogenitaldefekt. 


III.  Die  Mißbildungen  des  Samenleiters 

Isoherte  Fehlbildungen  des  Samenleiters  sind  im  Gegensatz  zu 
den  häufiger  vorkommenden  Defekten  der  Samenwege  bei  den  kom- 
binierten Urogemtalmißbildungen  (vgl.  diese)  relativ  selten.  In  den 
letzten  Jahren  wurde  den  Defektbildungen  der  Samenwege  vermehrtes 
Interesse  bei  der  Erforschung  der  Ursachen  der  männlichen  Sterilität 
zugewendet  und  eine  ganze  Reihe  von  Fähen  durch  operative  Ex- 
ploration sichergestellt.  Fehlen  des  Samenleiters  wurde  gelegentlich 
beim  Keimdrüsenmangel  gesehen,  seine  Unterentwicklung  sowohl  bei 
Keimdrüsenmangelzuständen  als  auch  manchmal  bei  Hodenverhal- 
tungen. Über  isolierte  Defekte  (Fig.  29),  ein-  oder  beidseitig,  dürf- 
ten im  Schrifttum  über  30  Fähe  bekannt  sein,  die  teils  operative,  teils 
autoptische  Beobachtungen  darstellen  (Hunter,  Brugnone,  Bosscha, 
Paget,  Gosselin,  Little,  Guizetti,  Lespinasse,  Coe,  Priesel,  Franke, 
Schörcher,  Jalifier,  Balzar  und  Weber,  Boeminghaus,  Dirr,  Oleson 
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und  Faber,  Keshin  und  Pinck,  Michelson,  Nelson,  Meeren  und 
Kelly,  Foss,  Sandler,  Joung,  Weyeneth).  Nach  Simmons  und  Cahrny 
findet  sich  diese  Fehlbildung  in  5  %  der  Fälle  von  Azoospermie.  Der 
Defekt  ist  häufiger  ein-  als  beidseitig,  links  häufiger  als  rechts,  kann 
total  oder  partiell  sein.  Manchmal  stellt  der  Samenleiter  auch  einen 
soliden  (z.  B.  Meeren)  oder  nur  partiell  durchgängigen  Strang  (Bothe 
und  Robinson)  dar.    Die  Hoden  zeigen  in  einschlägigen  Fällen  fast 


Fig.  29.  Isolierter  Defekt  des  rechten  Vas  deferens  bei  normal  gebildetem  Harn- 
apparat. Hoden  normal  entwickelt.  An  Stelle  der  rechten  Samenblase  und  Am- 
pulle lediglich  ein  Gefäßbündel.  (Ansicht  von  dorsal).  Beobachtung  von  A.  Pkie- 
Sel,  Fall  8  (Virch.  Arch.  249,  271  (1924) 

immer  eine  normale  scrotale  Lage,  lediglich  bei  Coe  bestand  zugleich 
eine  Hoden verhaltung.  Bioptische  und  endokrinologische  Unter- 
suchungen ergeben  eine  normale  Keimdrüsenfunktion.  Die  übrigen 
Anteile  des  samenableitenden  Apparates,  wie  Samenblase  und  Ductus 
ejaculatorius  fehlen  zumeist  auf  der  Defektseite,  können  gelegentlich 
auch  normal  entwickelt  (Priesel)  oder  rudimentär  sein  (Little, 
Bosscha). 

Verdoppelungen  des  Samenleiters  kommen  manchmal  bei 
Doppelboden  vor,  während  eine  selbständige,  meist  nur  partielle 
Verdoppelung  sehr  selten  ist  (Brack,  Stinelli,  Windholz,  Blechef, 
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Büttner,  Priesel,  Mathe  und  Dünn);  Die  Verdoppelimg  kann  in  Form 
eines  zweiten  lumenhaltigen  Stranges  vorkommen  (z.  B.  Brack)  oder 
auch  nur  in  Form  einer  Verdoppelung  des  Lumens  des  Samenleiters 
(z.  B.  Stinelli).  Bei  Blecher  zeigte  der  partiell  verdoppelte  Samen- 
leiter eine  knäuelartige  Zusammenrollung.  Ambo  konnte  an  einem  ex- 
zidierten  Stück  eines  Samenleiters  eine  Verdreifachung  der  Lich- 
tung histologisch  sehen.  Bei  Windholz  und  Brack  war  auch  eine  3. 
rudimentäre  Samenblase  vorhanden.  Anschlüsse  an  die  Ausführungs- 
oder  Produktionsorgane  finden  die  überzähligen  Samenleiter  in  der 
Regel  nicht.  Bei  Mathe  und  Dünn  lag  zugleich  mit  der  Verdoppelung 
des  Samenleiters  ein  Nierenmangel  vor. 

Abnorme  Vereinigung  oder  Mündung  der  Samenleiter  ist  gleich- 
falls ein  seltenes  Ereignis.  Hier  sind  Beobachtungen  über  abnorme  Ver- 
einigungen am  kaudalen  Ende  anzuführen  (Martin-Magron  und  Be- 
raud,  Hyrtl,  Heiner.  Flügge),  bei  denen  teilweise  die  Samenblasen 
fehlten,  die  Mündung  in  die  Urethra  unpaar  oder  doppelt  erfolgte. 
Alleinstehend  im  Schrifttum  ist  die  von  Lauche  1933  im  ärztlichen 
Verein  von  Nürnberg  demonstrierte,  später  von  Schwelgert  ausführ- 
lich publizierte  Sektionsbeobachtung  eines  61jährigen  Mannes,  bei  dem 
beide  Samenleiter  kranial  der  Ureteren  in  die  Harnblase  mündeten  und 
zugleich  ein  Mangel  der  Samenblasen  und  auch  der  Prostata  bestand. 
Sonstige  Fehlbildungen  waren  nicht  festzustellen.  Die  Ausbildung  der 
sekundären  Geschlechtsmerkmale  war  normal,  ebenso  fehlten  Zeichen 
einer  Hodeninsuffizienz. 

Die  Autoren  nehmen  eine  Entwicklungshemmung  am  Ende  des 
1.  Graviditätsmonates  als  Ursache  der  Fehlbildung  an. 

Bezüglich  der  Verbindungen  zwischen  Samenleiter  und  Harnleiter 
vgl.  S.  913. 

Gelegentlich  wurden  auch  Cy stenbildungen  am  Samenleiter 
(Priesel)  oder  zystische  Aussackungen  der  Samenleiterampulle  (Em- 
merich), wie  auch  typischerweise  an  der  lateralen  Fläche  der  Ampulle 
entwickelte  Divertikel  (Priesel)  des  Samenleiters  beobachtet. 


IV.  Die  Mißbildungen  der  Samenblasen 

Auch  die  Mißbildungen  der  Samenblasen  werden  in  der  Mehrzahl 
der  FäUe  mit  anderen  Entwicklungsstörungen  des  Urogenitaltraktes 
angetroffen.  Der  angeborene  Samenblasenmangel,  ein-  oder  beid- 
seitig, findet  sich  häufig  bei  komplizierten  Fehlbil düngen  (Kloaken- 
bildungen. Blasenekstrophie  u.  a.)  (Lit.  Schwarzwald),  ebenso  auch 
bei  Fällen  von  Hodenmangel,  von  isolierten  oder  mit  Mißbildungen  des 
uropoetischen  Systems  kombinierten  Defektbildungen  der  Samenwege. 
Isolierter  Mangel  der  Samenblase  bei  vollständig  angelegten  Samen- 
wegen ist  selten,  wurde  jedoch  zumeist  im  Rahmen  von  urogenitalen 
Mißbildungen  gesehen  (Bartscher,  Batterham,  Horand,  Sternberg. 
Thieberger,  Weigert,  Zaaijer,  Priesel).  Gelegentlich  findet  sich  ein 
Mangel  der  Samenblase  auch  bei  dystoper  Uretermündung  in  den 
Samenleiter  (Friedlaxd,  Engel),  häufig  auch  beim  tubulären  Herma- 
phroditen (vgl.  Merkel).  Priesel  sah  einen  beidseitigen  Defekt  der 
Samenblasen  bei  einer  gekreuzten  Hodendystopie,  wie  auch  solche 

5   Schwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III,  3. 
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Defektbildungen  bei  abnormer  Vereinigung  der  Samenleiter  am  di- 
stalen Abschnitt  (vgl.  Heiner)  ein-  oder  beidseitig  beobachtet  wurden. 
Unterentwicklung  der  Samenblasen  wurde  manchmal  bei  urogeni- 
talen Kombinationsmißbildungen,  bei  Hodenmangel,  doppelseitiger 
Retention  bei  Unterentwicklung  des  äußeren  Genitales,  bei  Früh- 
kastraten gefunden.  Verdoppelung  der  Samenblase  wurde  bei  Ver- 
doppelung des  Samenleiters  beobachtet  (Brack,  Windholz)  oder  auch 
bei  Hermaphroditen  (Merkel),  wobei  nach  Klebs,  später  Voelcker 
diese  Verdoppelung  nur  eine  scheinbare  ist,  hervorgerufen  durch  die 
Entwicklung  eines  relativ  häufig  zur  Beobachtung  kommenden  Samen- 
blasendivertikels.  Priesel  hat  an  der  Hand  einschlägiger  Fälle  be- 
sonders auf  diese  „akzessorischen"  Samenblasen  hingewiesen  und 
gezeigt,  daß  durch  Divertikel  eine  eigenartige  Umformung  der  Samen- 
blase bewirkt  werden  kann.  Diese  Divertikel  sitzen  einmal  etwas 
höher,  das  andere  Mal  wieder  etwas  tiefer,  in  der  Nachbarschaft  der 
Einmündungsstelle  der  Samenblase  in  die  samenableitenden  Wege.  Sie 
können  zum  Teil  eine  deutliche  Gyrierung  zeigen  und  gleichen  im  fein- 
geweblichen Aufbau  durchaus  der  Samenleiterampulle  oder  Samen- 
blase. Nach  Priesel  kann  bei  einem  tiefen  Sitz  solcher  Divertikel,  bei 
einer  bestehenden  Verbindung  mit  dem  Samenleiter  und  gestaltlicher 
Ähnlichkeit  von  einer  Samenblasen  Verdoppelung  gesprochen  werden, 
während  die  kranialwärts  gelegenen  Bildungen  eher  als  Divertikel  zu 
bezeichnen  wären. 

Bezüglich  der  dystopen  Einmündung  des  Harnleiters  in  die  Samen- 
blase vgl.  S.  913. 

V.  Die  Mißbildungen  des  Ductus  ejaculatorius 

Auch  diese  sind  sehr  häufig  nur  Teilerscheinung  einer  kombinierten 
Mißbildung  des  Urogenitaltraktes  und  stellen  nur  selten  selbständige 
Befunde  dar.  Mangel  eines  oder  beider  Spritzkanäle  findet  sich  bei 
vollständigem  oder  partiellem  Mangel  des  Samenleiters.  Atresie  oder 
partielle  Defekte  des  Ductus  ejaculatorius  sind  bei  der  abnormen  Mün- 
dung des  Harnleiters  in  den  Samenleiter  beschrieben  worden.  Durch 
Atresie  des  Ductus  ejaculatorius  hervorgerufene,  retrovesical  ent- 
wickelte, sich  gegen  die  Blasenlichtung  zu  vorwölbende  Cysten  be- 
schrieben Zinner,  Francke,  Deming,  neuerdings  Stewart  und  Nicoll. 
Sie  sind  einseitig  entwickelt,  zumeist  monolokulär,  selten  durch  Septen 
unterteilt,  können  beträchtliche  Größe  erreichen  und  enthalten  neben 
zumeist  blutiger  Flüssigkeit  auch  reichlich  Sperma.  In  seltenen  Fällen 
kann  es  auch  zu  einer  Verschmelzung  beider  Ductus  zu  einem  ein- 
heitlichen Gang  kommen  (Beraud,  Weigert,  Rech,  Ceelen  u.  a.),  wo- 
bei die  beiden  Schleimhautkanäle  getrennt  bleiben  können  und  dann 
nur  von  einer  gemeinsamen  Muskulatur  umgeben  sind.  Abnorme 
Einmündungen  des  Ductus  ejaculatorius  wurden  gelegentlich  beob- 
achtet im  Bereiche  des  Utriculus  prostaticus  beim  tubulären  Herma- 
phroditismus (Priesel),  wie  auch  nach  Klebs,  —  Priesel  bestätigt 
dies  — ,  mehrfache  Einmündungen  der  Spritzkanäle  am  Colliculus  se- 
minalis  nicht  so  selten  sind.  Über  die  abnorme  Einmündung  des  Harn- 
leiters in  den  Ductus  ejaculatorius  vgl.  S.  913. 
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Anhang 
Die  retrovesicalen  Cystenbildungen 

Nicht  nur  als  Folge  des  Verschlusses  der  Ductus  ejaculatorii  (vgl. 
oben)  können  retrovesikal  entwickelte  Cystenbildungen  entstehen,  viel- 
mehr kennen  wir  auch  solche,  für  deren  Entstehung  andere  Faktoren 
eine  Rolle  spielen.  Solche  Faktoren  können  sein:  Ausweitungen  des 
WoLFFschen  Ganges  gelegentlich  der  Absprossung  des  Harnleiters 
(Schneider),  wie  auch  Reste  des  MÜLLERschen  Ganges  (Priesel).  Die 
Bildungen  sind  median  gelegene,  kugelige  Cysten  wechselnder  Größe, 
die  histologisch  ein  zylindrisches  bis  kubisches  Epithel  als  Auskleidung 
zeigen.  Außen  anschließend  findet  sich  glatte  Muskulatur,  die  durch 
Muskelbündel  der  Ampulle  verstärkt  werden  kann  (Priesel).  In  der 
Wand  sind  wechselnd  reichlich  elastische  Elemente.  Der  Inhalt  ist 
zumeist  schleimiger  Natur.  Einschlägige  Beobachtungen  stammen  von 
Englisch,  Bosscha,  Luksch,  Fritz,  Altmann  und  Priesel. 

C.  Die  Mißbildungen  der  äußeren  Geschlechtsorgane 

I.  Die  Mißbildungen  der  Prostata 

Selbständige  Mißbildungen  der  Prostata  werden  nur  selten  beobachtet. 
Angeborener  vollständiger  Mangel  der  Vorsteherdrüse  findet  sich 
lediglich  bei  schwersten  Fehlbildungen,  wie  etwa  Kloakenmißbildungen 
und  tiefen  Blasenspalten  (Rokitansky,  Förster  u.  a.),  ganz  selten  bei 
tubulärem  Hermaphroditismus  (vgl.  Merkel).  Wie  oben  erwähnt, 
fehlte  bei  der  Beobachtung  von  Schweigert  (beidseitige  Einmündung 
der  Samenleiter  in  die  Harnblase)  neben  den  Samenblasen  auch  die 
Prostata.  Partieller,  einseitiger  Mangel  der  Vorsteherdrüse  wurde 
von  Beraud  beschrieben,  bei  dessen  Beobachtung  an  einem  Neu- 
geborenen auch  die  zugehörige  Hälfte  des  Colliculus  seminalis  fehlte 
und  die  Enden  der  Samenleiter  nur  mangelhaft  entwickelt  waren.  Ein- 
seitiges Fehlen  der  Prostata  konnte  auch  Priesel  bei  einer  schweren 
kombinierten  Urogenitalmißbildung  auf  der  Defektseite  feststellen, 
während  auf  der  anderen  Seite,  wo  hochgradig  unterentwickelte  Samen- 
wege vorlagen,  histologisch  spärliches  Drüsengewebe  nachweisbar 
war.  Asymmetrische  Ausbildung  der  beiden  Prostatalappen,  be- 
sonders Kleinheit  eines  Lappens  findet  sich  manchmal  auf  der  Defekt- 
seite bei  Nierenagenesie  (Ballowitz)  oder  Nierendystopie  (Heiner). 
Kümmer  formen  der  Prostata  kommen  gelegentlich  bei  beidseitigem 
Hodenmangel,  beidseitiger  Hypoplasie  der  Keimdrüsen,  bei  doppel- 
seitiger Hodenretention  vor,  wie  auch  beim  Eunuchoidismus  oder  bei 
Frühkastraten  die  Ausdifferenzierung  der  Prostata  mangelhaft  sein 
oder  völlig  unterbleiben  kann.  Befunde  von  Prostatadrüsen  an  ab- 
normen Stellen,  sogenannte  Dystopien  von  Prostatadrüsen,  wurden 
gelegentlich  bei  älteren  Leuten,  nach  Aschoff  auch  bei  Neugeborenen 
gesehen  und  können  nach  Schneider  auch  beim  weiblichen  Geschlecht 
vorkommen  (Lit.  Frisch,  Thorel).  Sie  liegen  in  Form  kleiner  Knötchen 
am  Blasenhals,  unter  der  Schleimhaut  des  Blasengrundes  in  der  Gegend 
des  Trigonums  (Rokitansky),  im  Bereiche  der  hinteren  Blasenwand 
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(Küster),  manchmal  auch  submukös  in  der  Mitte  zwischen  den  Mün- 
dungsstellen der  Ureteren  (Thorel).  Diese  dystopen  Prostatadrüsen 
sind  als  Matrix  für  bestimmte  Geschwülste  bedeutsam,  wie  sie  auch  in 
seltenen  Fällen  einmal  die  Quelle  von  Blasenblutungen  darstellen 
können  (H.  Schneider).  Nach  Schneider  stellen  diese  Dystopien  keine 
echten  Absprossungen,  sondern  embryonale  Heteroplasien  dar  oder 
sind  infolge  abnormer  Persistenz  von  akzessorischen  Drüsenanlagen 
entstanden.  Eine  echte  Dystopie  lag  wohl  im  Falle  Luschkas  vor, 
welcher  eine  am  Penisrücken  gelegene,  in  einen  blinden  paraurethralen 
Gang  mündende  Gruppe  von  Prostatadrüsen  feststellen  konnte. 

Cyste nbild un gen  wurden  in  der  Vorsteherdrüse  wiederholt  bei 
Erwachsenen,  seltener  bei  Neugeborenen  (Scheide)  beobachtet,  wobei 
es  sich  zum  Großteil  um  erworbene  „Retentionscysten"  handeln  dürfte, 
die  durch  Anschnürung  von  Prostatadrüsen  entstanden  sind  (Lit. 
Liebi,  Wesson,  Emmett  und  Braasch).  Sie  sind  oft  schwer  von  Cysten- 
bildungen,  die  von  den  Samenblasen  oder  den  Ductus  ejaculatorii  aus- 
gehen, zu  unterscheiden  (Emmett  und  Braasch).  Diese  Cysten  können 
lediglich  in  der  Prostata  entwickelt  sein  (z.  B.  Weingarten),  häufiger 
wölben  sie  sich  oberhalb  der  Prostata  an  der  Blasenhinterfläche  vor 
(Tolmatschew,  Springer,  Boeminghaus,  Priesel  u.  a.).  Durch  Druck 
auf  die  Urethra  können  sie  gelegentlich  ein  Miktionshindernis  dar- 
stellen (z.  B.  Englisch,  ähnlich  auch  Springer,  Michailoff,  Baradulin, 
Hamer).  Teilweise  dürften  diese  Cystenbildungen  auf  die  Persistenz 
größerer  Abschnitte  des  Endabschnittes  des  MüLLERSchen  Ganges 
zurückgehen  (Klebs,  Emmett  und  Braasch). 

Hinter  der  Prostata  gelegene  zystische  Lymphangiome  und  an- 
geborene Dermoidcysten  wurden  gleichfalls  beobachtet  (vgl.  Liebi). 


II.  Mißbildungen  der  Cowper'schen  Drüsen 

Über  Fehlbildungen  der  CowPERSchen  Drüsen  ist  nur  wenig  be- 
kannt, wohl  auch  deshalb,  wie  dies  Priesel  mit  Recht  hervorhebt,  da 
bei  der  Sektion  nur  wenig  auf  diese  Drüsen  geachtet  wird.  Mangel  der 
Drüsen  scheint  auch  bei  schweren  Fehlbildungen  nur  selten  vorzu- 
kommen. Priesel  sah  einen  beidseitigen  Defekt  der  CowPERschen  Drü- 
sen bei  einer  komplizierten  Urogenitalmißbildung.  Einseitige  De- 
fekte wurden  von  Heiner  bei  Nierendystopie,  von  Beraud  bei  ein- 
seitigem Prostatamangel  beobachtet.  Schneider  erwähnt  eine  Beob- 
achtung von  Dieckmann,  welcher  eine  sekundäre  Abschnürung  der 
Drüsen  bei  einer  Harnröhrenatresie  beschrieben  hat.  Cystische  Er- 
weiterungen der  Ausführungsgänge  der  CowPERschen  Drüsen  wurden 
bei  Feten  und  Neugeborenen  (R.  Meyer,  Elbogen)  gesehen,  wobei  sich 
solche  Cysten,  die  sicherlich  zum  größeren  Teil  Retentionscysten  dar- 
stellen, gegen  die  Urethra  zu  vorwölben  und  so  Harnstauung  hervor- 
rufen (Muschat,  Müller,  Crouse,  Johnson)  oder  sich  auch  mehr  gegen 
den  Beckeiiraum  zu  entwickeln  können  (z.  B.  Muschat).  Dittel  fand 
beide  Drüsen  auf  der  gleichen  Seite  gelegen.  Nicht  allzu  selten  ist 
das  Vorkommen  von  akzessorischen  Drüsen  (vgl.  Lichtenberg). 
Bei  Kastraten  sollen  die  Co wPERschen  Drüsen  veröden  (Oberndorfer). 
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III.  Die  Mißbildungen  der  Harnröhre 

Nach  Schneider  können  dieFehlbikhmgen  der  Urethra  in  3  Haupt- 
gruppen unterteilt  werden  und  zwar  1.  Störungen  der  Lumenbildung 
und  Gestaltung  der  Harnröhre,  2.  Verdoppelungen  und  akzessorische 
Gänge  und  schließlich  3.  abnorme  Aus-  bzw.  Einmündungen  in  die 
Urethra. 

1.  Störungen  der  LumenMldung  und  Gestaltung 

Ein  Mangel  der  Harnröhre  kommt  meist  nur  als  Teilerscheinung 
schwerer,  in  der  Regel  nicht  lebensfähiger  Mißbildungen  vor  und  die 
meisten  Beobachtungen  gehören  in  das  Gebiet  der  Kloakenfehlbil- 
dungen  (vgl.  Kermauner,  Anders  u.  a.). 

Angeborene  Verschlüsse  der  Urethra  stellen  in  der  Mehrzahl  der  Fälle 
sekundäre  Fehlbildungen  dar,  die  durch  Atresie  im  Bereiche  einer  bereits  an  die 
Urogenitalmembran  herangewachsenen  Anlage  des  Sinus  urogenitalis  ausgelöst 
werden  (Pkiesel).  Nach  Schneider  ist  die  Entscheidung,  ob  ein  Anlagedefekt 
oder  eine  sekundäre  Atresie  der  Urethra  vorliegt,  oft  nicht  mit  Sicherheit  zu 
treffen.  Ausgedehnte  Atresien  der  Harnröhre  sind  in  der  Regel  vergesellschaftet 
mit  komplizierten  Entwicklungsstörungen  des  uropoetischen  Systems,  zumeist 
mit  Kloakenfehlbildungen,  aber  auch  Entwicklungsstörungen  der  Niere  und 
harnableitenden  Weges 

Umschriebene  Verschlüsse  (Lit.  Burckhardt,  Kaufmann)  kön- 
nen in  den  verschiedenen  Abschnitten  der  Urethra  lokalisiert  sein.  Sie 
sind  membranartig  oder  derb -fibrös.  Bevorzugt  werden  die  vordersten 
Abschnitte  der  Harnröhre,  besonders  der  Eichelteil,  während  sie  blasen - 
wärts  an  Häufigkeit  abnehmen.  Angeborene  Verschlüsse  im  Glans - 
b  er  eich  können  auf  das  Orificium  urethrae  externum  beschränkt  sein, 
in  Form  eines  Häutchens  bestehen  (Conglutinatio  meatus)  oder 
eine  feste,  bindegewebige  Beschaffenheit  zeigen  (Atresia  meatus). 
Manchmal  ist  der  Verschluß  des  glandären  Urethralabschnittes  ausge- 
dehnter, betrifft  die  ganze  Glans  oder  die  hinteren  Abschnitte  der- 
selben (Imperforatio  glandis  totalis  oder  partialis).  Solche  um- 
schriebene Verschlüsse  sind  häufig  mit  Hypospadie  verknüpft.  Diese 
glandären  Urethralverschlüsse  erklären  sich  aus  einem  mehr  oder  min- 
der ausgedehnten  Ausbleiben  der  Lumenbildung  in  der  Urethralplatte. 

Tiefere  umschriebene  Verschlüsse,  in  der  Pars  cavernosa  oder 
membranacea  urethrae  sind  wesentlich  seltener,  nach  Grad,  Aus- 
dehnung und  Beschaffenheit  zumeist  atypischer  als  im  glandären  Ab- 
schnitt. Ihre  Entstehung  ist  noch  wenig  geklärt. 

Häufiger  als  Verschlüsse  sind  angeborene  Stenosen  der  Ure- 
thra, die  nach  Boeminghaus  2 — 3  %  aller  Harnröhrenstenosen  aus- 
machen sollen.  Schneidrzik  konnte  unter  105  Urethralstenosen  3  auf 
kongenitaler  Basis  finden.  Ihre  Kenntnis  besitzt  auch  praktische  kli- 
nische Bedeutung,  da  sie  schon  bald  nach  der  Geburt  klinische  Er- 
scheinungen machen  und  bei  schweren  Graden  folgenschwere  Kom- 
plikationen nach  sich  ziehen.  Es  können  2  Hauptgruppen  unterschie- 
den werden:  Stenosen  a)  im  glandären  Abschnitt  der  Harnröhre  und 
b)  in  der  Gegend  der  Pars  prostatica  urethrae.  Selten  sind  Ure- 
thralstenosen in  den  anderen  Abschnitten  der  Harnröhre. 
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a)  Die  glandären  Urethralstenosen 

Sie  sind  im  vordersten  Abschnitt  der  Harnröhre  lokalisiert,  un- 
mittelbar am  Orificium  urethrae  externum  oder  im  Bereiche  der  Fossa 
navicularis.  Diese  Meatusstenose  stellt  eine  der  häufigsten  Formen 
der  angeborenen  Urethralstenosen  dar  und  ist  oft  mit  Phimose  ver- 
gesellschaftet (Lit.  Freylich,  Burckhardt),  zeigt  auch  gelegentlich 
Übergänge  zu  hypospadischen  Zuständen.  Das  Orificium  urethrae  ex- 
ternum ist  überdies  meist  durch  stärkere  Faltenbildungen  verunstaltet, 
der  Eingang  in  die  Harnröhre  sichel-,  halbmond-  oder  scheibenförmig. 
Leukoplakieähnliche  Umwandlung  der  auskleidenden  Mucosa  wurde 
manchmal  gesehen  (Englisch).  Die  Stenose  kann  den  gesamten  Eichel- 
teil der  Harnröhre  betreffen,  ist  dann  zylindrisch,  manchmal  sind  auch 
nur  die  tieferen  Anteile  des  glandären  Urethralabschnittes  stenosiert. 
Selten  findet  sich  zugleich  auch  eine  Stenose  in  einem  anderen  Ab- 
schnitt der  Urethra  (z.  B.  in  der  Pars  cavernosa  bei  Englisch).  Häufig 
zugleich  bestehende  andere  Fehlbildungen,  wie  Phimose,  Hypospadie, 
Hodenretention  u.  ä.  sind  nach  Freylich  ein  Zeichen  für  das  Vor- 
liegen einer  angeborenen  Entwicklungsstörung. 

b)  Die  Stenosen  im  Bereiche  der  Pars  irrostatica  urethrae 

Diese  im  Schrifttum  auch  als  Falten-,  Klappen-,  Membran-  oder 
Bänderstenose  der  Harnröhre  bezeichnete  Fehlbildung  stellt  eine  der 
häufigsten  Formen  der  angeborenen  Urethralstenose  dar.  1870  hat  sich 
Tolmatschew  bereits  ausführlich  mit  dieser  Fehlbildung  beschäftigt. 
Das  ältere  Schrifttum  findet  sich  bei  Burckhardt,  weitere  Fälle  sind 
bei  Schneider  und  Priesel  erwähnt  und  finden  sich  immer  wieder  im 
Schrifttum  (Hinman  und  Kutzmann,  King,  Beck,  Young  und  Mitarb., 
Kretschmer  und  Mitarb.,  Birdsall,  Randall,  Schacht,  Campbell, 
Eckstein,  Anzen  und  Mitarb.,  Counseller,  Davidsohn  und  New- 
berger,  Landes  und  Mitarb.,  Ellis,  Peschke,  Vocke,  Heuser,  Lang, 
Minkowski  und  Mitarb.,  Jakobovits,  Wolgin  und  Mitarb.,  Bieder- 
mann, Williams  u.  a.).  Die  teils  auf  Grund  von  Sektionen,  teils  auf 
klinischen  Beobachtungen  basierenden  Befunde  sind  recht  unterschied- 
lich, werden  aber  als  verschiedene  Entwicklungsstadien  des  gleichen 
Prozesses  aufgefaßt  (Freylich,  Schneider).  Die  Stenose  ist  an  ty- 
pischer Stelle,  in  der  hinteren  Harnröhre,  an  der  Grenze  zwischen  Pars 
prostatica  und  Pars  membranacea,  distal  des  Samenhügels  gelegen 
(vgl.  Fig.  30),  weshalb  sie  im  Schrifttum  vielfach  auch  als  sogenannte 
infrakollikuläre  Urethralstenose  bezeichnet  wird.  Young  hat 
seinerzeit  3  verschiedene  Typen  dieser  Stenose  unterschieden  und  zwar 
1.  ein  oder  zwei  halbmondförmige  Klappenbildungen,  die  sich  vom 
unteren  Pol  des  Samenhügels  nach  abwärts  und  seitlich  erstrecken  und 
an  der  oberen,  bzw.  seitlichen  Urethralwand  ansetzen  (Fig.  30).  Die 
taschenförmigen  Klappen  sind  immer  blasenwärts  offen.  Tolmatschew 
hat  sie  seinerzeit  mit  Venenklappen  verglichen  und  als  „Semilunar- 
klappen"  der  Pars  prostatica  urethrae  bezeichnet.  Die  zwischen  den 
Klappen  gelegene  Öffnung  stellt  einen  schmalen  Spalt  dar.  Durch  den 
Harnstrom  werden  diese  halbmondförmigen,  blasenwärts  offenen 
Klappen  gefüllt  und  aufgebläht,  so  daß  sie  dann  ein  Abfluß hindernis 
darstellen.  Als  Folge  kommt  es  zunächst  zu  einer  Ausweitung  des 
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hinter  dem  Hindernis  gelegenen  Anteils  der  prostatischen  Harnröhre, 
die  manchmal  geradezu  divertikelartigen  Charakter  zeigen  kann,  wobei 
dann  am  Verschluß  des  prostatischen  Anteiles  der  Harnröhre  nicht  nur 
die  zunächst  vorhandenen  Klappenbildungen,  sondern  auch  die  aus- 
gebuchtete Vorderwand  dieses  Teiles  der  Urethra  beteiligt  ist.  Die 
normal  weite  Pars  membranacea  urethrae  kann  dann  in  die  divertikel- 
artig  erweiterte  prostatische  Urethra  gleichsam  invaginiert  erscheinen. 
Frey  hat  deshalb  auch  von  Scheinklappen  gesprochen,  da  die  vordere 
Harnröhrenwand  sekundär  in  die  Klappenbildung  einbezogen  wird. 


Fig.  30.  Infracolliculäre  Klappenstenose  (a)  der  Urethra.  Die  Harnblase 
eröffnet,  stark  wandverdiekt,  der  Colliculus  seminalis  groß,  deutlieh  sichtbar, 
die  pars  prostatica  urethrae  erweitert.  Beobachtung  von  H.  Chiari 

Weitere  Folgen  des  Abflußhindernisses  sind  eine  muskuläre  Hyper- 
trophie der  Harnblase,  Erweiterung  der  Ureteren  und  der  Nieren- 
becken. Durch  die  Harnstauung  begünstigte  sekundäre  Infektion  der 
harnableitenden  Wege  ist  später  die  Regel.  Davidsohn  und  Newberger 
haben  diese  Fehlbildung  auch  als  „Valvula  pericollicularis  anterior" 
bezeichnet.  Schlagenhaufer  beschrieb  eine  etwas  weniger  stark  aus- 
gebildete Form  dieser  Klappensternose,  die  er  als  „Klappentrichter- 
stenose" bezeichnet  und  mit  der  Verengerung  des  linken  arteriellen 
Herzostiums  bei  der  Verwachsung  der  Aortenklappen  verglichen  hat. 
Die  trichterförmig  entwickelten  Klappenbildungen  zeigen  zentral  ein 
ventilartiges  „Orificium  urethrae  intermedium"  (Lang)  in  Höhe  der 
Crista  urethralis. 

Seltener  findet  sich  die  von  Young  beschriebene  2.  Form  der 
Klappenstenose  der  Urethra,  bei  welcher  leistenartige  Fortsätze  vom 
Colliculus  seminalis  in  Richtung  Blasenhals  ziehen  und  der  Samen- 
hügel unterhalb  der  durch  die  Falten  hervorgerufenen  Ventilbildung 
zu  liegen  kommt  (sog.  suprakollikuläre  Urethralstenose,  „Val- 
vula pericollicularis  posterior"  (Davidsohn  und  Newberger).  Schließ- 
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lieh  unterscheidet  Young  eine  3.  Form,  die  in  einer  unabgängig  vom 
Samenhügel  gelegenen  irisartigen  Membran  besteht,  welche  die  ge- 
samte Circumferenz  der  Urethra  in  gleicher  Höhe  umläuft,  oberhalb 
oder  unterhalb  des  Colliculus  seminalis  liegt.  Diese  Form  der  Urethral- 
stenose  wechselt  im  Grad  ihrer  Ausbildung  und  Form  von  einer  Mem- 
bran mit  einer  nur  kleinen  zentralen  Öffnung  bis  zu  angedeuteten 
Faltenbildungen  im  Bereiche  der  Urethralwand. 

Der  Colliculus  seminalis  ist  bei  den  verschiedenen  Formen  der 
Klappenstenose  der  Urethra  in  der  Regel  sehr  kräftig  entwickelt  und 
springt  deutlich  in  die  Lichtung  vor. 

Gelegentlich  wurde  diese  Klappenbildung  in  der  Urethra  nur  ein- 
seitig entwickelt  gefunden  (z.  B.  Picard,  Godard,  Biedermann).  In 
solchen  Fällen  treten  erst  spät  klinische  Symptome  auf. 

Oft  ist  die  Klappenstenose  der  Harnröhre  mit  anderen  Fehlbil- 
dungen verknüpft,  so  mit  Phimose,  Anomalien  der  Harnwege,  Blasen- 
divertikel,  Nierenlrypoplasie,  Nierencysten,  abnorme  Größe  des  Utri- 
culus  prostaticus  (Bronner,  Schacht,  Beck,  Tolmatschew  u.  a.). 
Davidsohn  und  Newberger  konnten  identische  Klappenbildungen  bei 
Zwillingen  beobachten. 

Meist  bestehen  in  einschlägigen  Fällen  klinisch  die  Zeichen  der 
Harnstauung  schon  zum  Zeitpunkt  der  Geburt.  Sie  bestehen  in  Mik- 
tionsbeschwerden  bis  zur  völligen  Retention,  wobei  sich  später  be- 
gleitende Infektionen  der  Harnwege  einstellen  (Rohnick).  Die  Mehr- 
zahl der  Beobachtungen  wurde  daher  auch  bei  Totgeburten,  Neuge- 
borenen und  Kleinstkindern  gemacht.  Nach  Rohnick  tritt  noch  im 
1.  Lebensjahr  der  Exitus  ein,  wenn  die  Stenose  nicht  behoben  wird. 
Einzelne  Beobachtungen  betrafen  auch  ältere  Kinder  (z.  B.  Frey 
7  Jahre,  Ellis  10  Jahre,  Jakobovits  15  Jahre,  Budda  und  Lederer 
16  Jahre). 

Im  Schrifttum  herrscht  Einigkeit  darüber,  daß  diese  Klappenbildungen 
angeborene  Fehlbildungen  darstellen,  über  ihre  Entstehung  allerdings  sind  die 
Meinungen  verschieden.  Tolmatschew  vermutete  seinerzeit  eine  besonders  starke 
Entwicklung  der  normalerweise  in  der  Urethra  längsverlaufenden  Schleimhaut- 
falten, die  durch  mechanische  Beanspruchung  gedehnt  und  so  zu  einem  Abfluß- 
hindernis werden.  Klebs,  später  Lederer  u.  a.  dachten  an  eine  mangelhafte 
Verschmelzung  der  Keimblätter,  Wilckens  an  eine  unvollständige  Rückbildung 
der  Kloakenmembran.  Embryonale  Epithelverklebungen  mit  sekundärer  binde- 
gewebiger Durchwachsung  nahm  Glingar  an,  Verschmelzung  der  epithelialen 
Überzüge  zweier  gegenüberliegender  Schleimhautfalten  an  einer  physiologisch 
engen  Stelle  Watson.  Auch  Abnormitäten  der  Einmündungssteilen  der  Wolffi 
sehen  und  MüLLERschen  Gänge  in  den  Sinus  urogenitalis  wurden  in  Betracht 
gezogen  (Lowsley)  und  vor  allem  Schneider  mißt  in  Anbetracht,  des  bei  diesen 
Fehlbildungen  zumeist  sehr  kräftig  entwickelten  Samenhügels  Entwicklungs- 
vorgängen im  MüLLERschen  Hügel  eine  maßgebliche  Bedeutung  zu  und  sieht 
in  einer  abnorm  tiefen  Colliculusimplantation  in  den  Sinus  urogenitalis  die  Ur- 
sache für  die  Klappenentstehung.  Kermauner  wieder  führt  exzessive  Wachs- 
tumsvorgänge, wie  sie  z.  B.  zur  Bildung  von  Riesenharnblasen  Anlaß  geben,  ins 
Treffen.  Heuser  vermutet  eine  Hypertrophie  von  natürlichen  Schleimhaut- 
falten infolge  „Harndrucks".  In  neuerer  Zeit  glaubt  Williams  auf  Grund  ver- 
gleichender embryologischer  Studien  die  Entstehung  der  Klappen  durch  eine 
mangelhafte  Rückbildung  von  Schleimhautfalten  erklären  zu  können,  die  Verf. 
beim  Embryo  gefunden  hat. 

Lokalisation,  Form,  Verlauf  und  die  zumeist  symmetrische  Aus- 
bildung der  Klappenstenosen  sprechen  sehr  für  eine  pathologische  Ver- 
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größerung  der  in  der  normalen  Anatomie  bekannten  Frenula  cristae, 
welche  von  der  Christa  urethralis  als  kaum  erhabene,  mehr  quer  oder 
auch  längsgestellte  Falten  divergierend  nach  vorne  und  seitlich  ziehen. 
Die  Annahme,  daß  primär  zu  groß  angelegte  Collicidusleisten,  sei 
es  durch  Hypertrophie,  sie  es  infolge  mangelhafter  Rückbildung, 
später  durch  die  dauernde  mechanische  Beanspruchung  gedehnt 
werden  und  so  zur  Entstehung  von  klappenartigen  Bildungen  führen, 
würde  durch  jene  Beobachtungen  gestützt  werden,  bei  denen  die 
Klappenstenose  erst  zu  einem  späteren  Zeitpunkt  zu  klinischen 
Symptomen  der  Harnretention  Anlaß  gegeben  hat. 

Die  irisartigen  Stenosen  der  Harnröhre  (3.  Form  nach  Young) 
werden  von  Bazy  den  hymenalen  und  anderen  Membranbildungen 
gleichgestellt  und  auf  persistierende  Teile  des  Diaphragma  urogenitale 
zurückgeführt. 

Andere  tiefe  Stenosen  der  Urethra  wurden  in  Form  zylindri- 
scher oder  ringförmigen  Verengerungen  der  Harnröhrenlichtung  ver- 
einzelt bei  Neugeborenen  und  Kleinkindern,  sehr  selten  auch  bei  Er- 
wachsenen beobachtet  [Demme,  Murphy,  Englisch,  Burckhardt  (Lit.)]. 
Selten  sind  faltenartige  Stenosen  der  Pars  cavernosa  und  membranacea 
urethrae,  die  gelegentlich  bei  Neugeborenen  gesehen  wurden  und  deren 
freier  Rand  eichelwärts  sieht  (z.  B.  Goldberg  und  Petz).  Sie  können 
beim  Katheterismus  ein  Hindernis  darstellen.  Langgestreckte  steno- 
sierende  Falten  fand  Segall  in  der  Urethra  eines  Neugeborenen. 
Luschka  führt  manche  dieser  Faltenbildungen  auf  stärker  entwickelte 
Säume  MoRGAGNischer  Lakunen  zurück. 

Es  wurde  oben  daraufhingewiesen,  daß  besonders  bei  den  Klappen- 
stenosen der  Urethra  der  Collie ulus  seminalis  stark  entwickelt  ist 
und  deutlich  in  die  Harnröhrenlichtung  vorspringt.  In  seltenen  Fällen 
kann  auch  eine  angeborene  Hypertrophie  des  Colliculus  seminalis 
ohne  gleichzeitig  bestehenden  Klappenbildungen  ein  Miktionshindernis 
darstellen,  wobei  der  hypertrophe  Samenhügel  ventilartig  den  Blasen- 
ausgang verschließt.  Der  Colliculus  ist  dabei  nicht  nur  vergrößert,  son- 
dern meist  auch  elongiert.  Ganz  analoge  Komplikationen  wie  bei  den 
anderen  Urethralstenosen  sind  die  Folge  dieses  Abflußhindernisses  in 
der  hinteren  Urethra.  Pilcher  und  Price  konnten  aus  dem  Schrifttum 
einschließlich  einer  eigenen  Beobachtung  14  einschlägige  Fälle  sam- 
meln (Beobachtungen  von  Bugbee  und  Wollstein,  Robinson,  Dodson 
und  Lorraine,  Baldridge,  Sommerford,  sowie  Grant).  Meist  handelt 
es  sich  um  Beobachtungen  bei  Kleinkindern,  in  seltenen  Fällen  wurden 
analoge  Befunde  auch  bei  älteren  Kindern,  bzw.  bei  Jünglingen  er- 
hoben (z.  B.  Robinson  19  Jahre,  Grant  13  Jahre). 

Gleichfalls  in  sehr  seltenen  Fällen  kann  eine  zystische  Aus- 
weitung des  Utriculus  prostaticus  (sog.  „Utriculuscyste", 
Fig.  31)  zu  Miktionsbeschwerden  bis  zur  totalen  Harnretention  führen. 
Einschlägige  Fälle  wurden  beschrieben  von  Englisch,  Springer,  Klotz, 
Michailow,  Greenberg,  Lubarsch,  sowie  Boshammer.  Englisch  konnte 
seinerzeit  die  Beobachtung  bei  einem  Neugeborenen  machen  und  führte 
die  zystische  Ausweitung  des  Utriculus  prostaticus  auf  eine  Epithel- 
verklebung  der  Mündung  zurück.  Spätere  Beobachter  fanden  jedoch 
diese  Veränderung  bei  erwachsenen  Männern,  ohne  daß  sich  Anhalts- 
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punkte  für  das  Vorliegen  einer  entzündlichen  Genese  dieser  Cysten- 
bildung  ergeben  hätten.  Nach  Boshammer  reichte  der  Beginn  der  Mik- 
tionsbeschwerden  in  einschlägigen  Fällen  meist  bis  zur  Geburt  zurück, 
so  daß  nach  dem  gleichen  Autor  diese  Cystenbildung  als  eine  ange- 
borene Mißbildung  aufzufassen  ist,  die  bereits  zum  Zeitpunkt  der  Ge- 
burt besteht,  durch  den  Wachstumsreiz  während  der  Pubertät  in 
ihrem  Wachstum  angeregt  wird  und  so  erst  im  späteren  Leben  zu  Mik- 
tionsbeschwerden  Anlaß  gibt. 


Fig.  31.  „Utriculuseyste".  Erbsengroße,  prall  fluktuierende  Cyste  im  Be- 
reiche des  Collieullus  seminalis  mit  Einengung  der  Urethralliehtung ;  trabekuläre 
Hypertrophie  der  Harnblase.  55  jähr.  Mann,  Sammlung  des  Patholog. -Anatom» 

Univ. -Inst.  Wien 

Von  anderen  Anomalien  des  Colliculus  seminalis  sei  erwähnt 
sein  gelegentliches  Fehlen,  wie  im  Falle  von  Godard,  bei  dem  der 
fehlende  Samenhügel  ersetzt  war  durch  eine  geräumige  Öffnung,  die 
Urethra  und  die  Ductus  ejaculatorii  aufnahm.  Analoge  Befunde 
wurden  von  Priesel  auch  bei  Scheinzwittern  erhoben.  Asymme- 
trische Ausbildung  des  Samenhügels  kommt  manchmal  bei  Samen- 
leiterdefekten und  einseitigem  Prostatamangel  vor.  Schmincke  konnte 
bei  einem  23jährigen  Eunuchoiden  mit  hochgradiger  Hodenhypoplasie 
und  Unterentwicklung  der  Prostata  eine  Verbreiterung  des  Colliculus 
seminalis  mit  Bildung  einer  Schleimhautfalte  nach  Art  eines  Hymens 
beobachten;  ähnliche  Befunde  wurden  auch  gelegentlich  bei  männ- 
lichen Scheinzwittern  gemacht  (Schmorl,  Priesel). 

Schließlich  sei  noch  auf  die  ektopische  Einmündung  eines  Ureters 
am  Colliculus  seminalis  hingewiesen  (z.  B.  bei  Weigert,  Handl,  Gib- 
son  u.  a.). 
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Angeborene  Erweiterungen  der  Uretha  (Divertikel) 

Bei  den  umschriebenen  Erweiterungen  der  Urethra  können  pri- 
märe oder  idiopathische  Ausweitungen  (Urethrocelen  nach  Fournier) 
von  sekundären  Erweiterungen  auf  Basis  angeborener  oder  entzünd- 
licher Stenosen,  bzw.  Verschlüssen  unterschieden  werden.  Es  ist  oft 
schwierig  zu  entscheiden,  ob  eine  angeborene  oder  eine  erworbene  Di- 
vertikelbildung  der  Urethra  vorliegt,  da  z.  B.  gelegentlich  alte,  epi- 
thelialisierte  paraurethrale  Abszesse,  die  in  breit  offener  Verbindung 
mit  der  Harnröhre  stehen,  ein  Divertikel  vortäuschen  können  (z.  B. 
Timofeew).  Die  angeborenen  Harnröhrendivertikel  sind  ein  relativ 
seltener  Befund  und  Abeshouse  konnte  bis  zum  Jahre  1951  aus  dem 
Schrifttum  nur  94  einschlägige  Fälle  sammeln,  denen  in  der  gleichen 
Zusammenstellung  des  Autors  130  erworbene  Divertikelbildungen 
gegenüberstehen.  Seither  konnten  wir  im  einschlägigen  Schrifttum  nur 
mehr  wenige  Fälle  finden  (Forshall  und  Mitarb.,  Khouny),  so  daß 
etwa  gegen  100  Fälle  von  angeborenen  Divertikelbildungen  der  Urethra 
im  Schrifttum  bekannt  sein  dürften.  Die  erste  Beschreibung  stammt 
von  Hendriksz  aus  dem  Jahre  1842.  Das  ältere  Schrifttum  findet  sich 
bei  Kaufmann,  v.  Haberer,  Denk,  v.  Adler-Racz,  das  neuere  bei 
Dösza,  Kolbenheyer,  vor  allem  bei  Abeshouse  gesammelt.  Die  Mehrzahl 
der  Beobachtungen  wurden  im  Kindes-,  bzw.  frühem  Jugendalter  ge- 
macht, während  Beobachtungen  im  späteren  Mannesalter  seltener  sind. 
Das  Durchschnittsalter  beträgt  in  der  Zusammenstellung  von  Abes- 
house 13,6  Jahre  und  hegt  wesentlich  tiefer  als  das  der  erworbenen 
Divertikelbildungen.  Oft  bleiben  die  Divertikel  im  Kindesalter  sym- 
ptomlos (Schäfer)  und  führen  erst  später  meist  infolge  sekundär  auf- 
tretender entzündlicher  Veränderungen  zu  Beschwerden.  Sitz  der 
Divertikel  ist  die  untere  Wand  der  Harnröhre  vornehmlich  in  ihrem 
vorderen  Abschnitt,  im  Glansbereich  oder  dem  anschließenden  Teil  der 
Urethra  mit  wechselnder  Ausdehnung  nach  hinten,  während  die 
Häufigkeit  nach  rückwärts  abnimmt.  Seltener  sitzen  hier  die  Diver- 
tikel peno-scrotal,  bzw.  in  der  Gegend  des  Bulbus  Urethra  und  können 
sich  hier  auch,  wenn  sie  eine  entsprechende  Größe  erlangen,  gegen  das 
Perineum  zu  vorwölben.  Abeshouse  fand  47  angeborene  Divertikel  im 
Glansbereich,  bzw.  in  den  vordersten  Abschnitten  der  Urethra  (Fossa 
navicularis) ;  30  Divertikel  waren  der  Lage  nach  penoskrotal  und  17bul- 
bäre.  Die  Größe  der  Divertikel  schwankt  von  der  Größe  einer  Hasel- 
nuß biszu  der  eines  Apfels.  Während  die  kleinen  Divertikel  in  der 
Regel  nur  wenig  oder  keine  Beschwerden  verursachen,  führen  die  großen 
neben  Beschwerden  auch  zu  oft  groben  Verunstaltungen  des  Penis 
(Frangenheim).  Besonders  große  Divertikel  beschrieben  Hendriksz  und 
Busch.  In  der  Regel  treten  die  Divertikel  solitär  auf,  nur  selten  wurde 
eine  zweifache  angeborene  Divertikelbildung  beobachtet  (Zdanov. 
Chwalla,  Neugebauer).  Die  Form  der  Divertikel  kann  sackförmig 
sein,  mit  einer  meist  engen,  durchschnittlich  1 — 5  mm  großen,  teils 
rundlichen,  teils  spaltförmigen  Zugangsöffnung,  oft  auch  mehr  halb- 
spindelig,  wobei  in  solchen  Fällen  dann  die  Zugangsöffnung  weit  er- 
scheint, gelegentlich  hat  es  dann  den  Anschein,  daß  die  Urethralwand 
im  Divertikelbereich  fehlt.  Bei  weit  offener  Eingangsöffnung  wurden 
manchmal  am  vorderen  Umfang  der  Öffnung  lippenartige  Schleim- 
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hautfalten  beobachtet,  die  eine  klappenartige  Wirkung  entfalten  und 
so  eine  zusätzliche  Ausweitung  des  Divertikels  bedingen  können. 
H  üter  hat  diese  Klappenbildungen  mit  der  Ileocöcalklappe  verglichen. 
Auch  am  hinteren  Umfang  der  Eingangsöffnung  in  das  Divertikel 
wurden  gelegentlich  klappenartige  Bildungen  gesehen  (Thiemann),  wie 
auch  im  Bereiche  der  dem  Divertikel  gegenüberliegenden  oberen  Ure- 
thralwand.  Die  Wand  und  Innenfläche  der  Divertikel  erscheint  an- 
fänglich rosa,  glatt,  wie  verdünnte  Urethralwand.  Später  kommt  es 
durch  sekundäre  entzündliche  Prozesse  zu  einer  weißlichen  Verdickung 
der  Innenfläche  und  der  Wand  der  Divertikel,  wobei  die  Innenseite 
manchmal  geradezu  epidermisähnlichen  Charakter  annehmen  kann. 
Histologisch  zeigen  die  Divertikel  besonders  bei  Neugeborenen  und 
Kindern  als  Auskleidung  ein  meist  etwas  verdünntes  Übergangsepithel, 
ähnlich  der  normalen  Urethra.  Frühzeitig  jedoch  kommt  es  zu  einer 
Metaplasie  in  Pflasterepithel,  das  in  der  Regel  eine  oberflächliche 
parakeratotische  Verhornung  erkennen  läßt.  In  der  Divertikelwand, 
welche  außer  Bindegewebe  oft  auch  reichlich  glatte  Muskulatur  und 
Gefäße  enthält  —  nach  Priesel  läßt  dies  auf  die  frühere  Anwesenheit 
von  kavernösem  Gewebe  schließen  — ,  fand  sich  nur  in  wenigen  Fällen 
typisches  kavernöses  Gewebe  (.z  B.  Durand). 

Die  Folgen  und  Komplikationen  der  Urethraldivertikel  sind 
Infektionen  durch  Harnretention  in  den  Divertikeln,  wie  auch 
Steinbildungen,  die  relativ  häufig  zur  Beobachtung  kommen  und 
welche  Abeshouse  31  mal  unter  94  Fällen  feststellen  konnte.  In  14  Fäl- 
len lag  eine  solitäre  Steinbildung,  in  17  Fällen  multiple  Konkremente 
vor.  Die  Konkremente  können  beträchtliche  Größe  erreichen  (z.  B. 
Boeminghaus  136  g,  6 :  5 : 4  cm  messend,  Mouat  158  g)  und  oft  in  großer 
Zahl  auftreten  (z.  B.  Grube).  Chemisch  handelt  es  sich  in  der  Mehrzahl 
der  Fälle  um  Phosphatsteine,  doch  wurden  gelegentlich  in  Divertikeln 
auch  gemischte  Steine  (Mouat),  Uratsteine  (Maresch,  Sckott)  und 
auch  Oxalatsteine  (Englisch,  Fenwick)  gefunden.  Eine  weitere  Kom- 
plikation stellt  eine  spontane  Perforation  des  Divertikels  infolge 
gesteigerten  Druckes  des  retinierten  Harnes  dar,  die  oft  zu  Fistel- 
bildungen Anlaß  gibt  (z.  B.  Timofeew).  Abeskouse  konnte  diese  Kom- 
plikation in  19  von  94  Fällen  feststellen. 

Selten  nur  sind  die  angeborenen  Harnröhrendivertikel  mit  ande- 
ren Fehlbildungen  des  Urogenitaltraktes  vergesellschaftet.  Beobach- 
tungen liegen  vor  über  das  gleichzeitige  Bestehen  einer  Hypospadie 
(Chevassu),  Doppelurethra  (Jeanbrau  und  Jordan),  Phimose  (Frie- 
dinger, Adler-Racz  u.  a.),  erworbenes  Divertikel  der  Harnröhre 
(Dittel  u.  a.),  Stenose  der  äußeren  Urethralöffnung  (Huddy),  kon- 
genitale Urethralstenose  (Petz),  Harnblasendivertikel  (Halperstein), 
Doppelniere  und  Doppelureter  (Ternovsky,  Chwalla)  und  Hodenver- 
haltung (Abeshouse). 

Divertikelbildungen  im  Bereiche  der  hinteren  Harnröhre  sind 
äußerst  selten  und  im  Bereiche  der  Pars  prostatica  urethrae  lokalisiert. 
Sie  nehmen  nach  Schneider  genetisch  und  formal  eine  Sonderstellung 
ein  und  nach  dem  gleichen  Autor  ist  im  Schrifttum  lediglich  die  Beob- 
achtung von  Gänsen  als  echt  anzusprechen.  Meist  liegen  hier  erworbene 
Divertikelbildungen  vor.  Bei  zunehmender  Größe  können  sich  die  Di- 
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vertikel  dieses  Abschnittes  gleichfalls  gegen  das  Perineum  zu  vor- 
wölben, ähnlich  wie  die  Divertikel  im  Bereiche  des  Bulbus  urethrae. 

2.  Verdoppelung  der  Urethra ;  akzessorische  Gänge 

In  diese  Gruppe  der  Harnröhrenfehlbildungen  zählen  alle  ab- 
normen Gangbildungen,  welche  in  einem  einheitlichen  Penis,  also  ohne 
Verdoppelung  des  Penis  beobachtet  werden.  Diese  Gänge  wurden  von 
Lejars  als  akzessorische  Kanäle  am  Penis  bezeichnet,  Burckhardt 
sprach  von  ,,Penisf istein".  Stieda  führte  im  Jahre  1905  eine  Trennung 
der  verschiedenen  abnormen  Gänge,  bzw.  Lumenbildungen  am  Penis 
durch  und  unterscheidet  1.  Ductus  dorsales,  welche  am  Penisrücken 
verlaufen,  2.  Ductus  para urethrales,  welche  in  der  Mehrzahl  der 
Fälle  gleichfalls  im  Bereiche  des  Dorsum  penis  liegen,  im  Gegensatz  zu 
den  Ductus  dorsales  jedoch  in  offener  Verbindung  mit  der  Harnröhre 
stehen,  3.  Ductus  praeputiales,  Gänge  zwischen  den  Blätterndes 
Präputiums  und  schließlich  4.  Ductus  cutanei,  welche  in  der  Haut 
des  Penis,  meist  am  unteren  Umfang  desselben  gelegen  sind.  Nach 
v.  Lichtenberg  können  diese  Gänge  auch  nach  rein  topographischen 
Gesichtspunkten  unterteilt  werden  in  Orificialgänge,  sowie  solche  in 
der  Raphe  penis,  am  Praeputium,  Frenulum  und  Dorsum  penis. 
Schneider  und  auch  Priesel  trennen  in  Übereinstimmung  mit 
R.  Meyer  die  am  Dorsum  penis  verlaufenden  Gänge  —  die  sogenannte 
„Urethra  duplex"  —  als  ihrem  Wesen  nach  verschieden  von  den  übri- 
gen Kanälen,  den  sogenannten  „akzessorischen  Gängen"  des  Penis  ab. 

a)  Die  Urethra  duplex  (Kanäle  am  Dorsum  penis) 

Nach  Stieda  war  bereits  Vesal  diese  Fehlbildung  bekannt.  Gross 
und  Moore  konnten  aus  dem  einschlägigen  Schrifttum  bis  zum  Jahre 
1951  83,  meist  klinische  Beobachtungen  sammeln.  Nach  R.  Meyer 
sollen  nur  jene  Gangbildungen  als  Verdoppelung  der  Urethra  bezeich- 
net werden,  welche  bei  einer  größeren  Länge,  Ausdehnung  und  be- 
stimmten Wandaufbau  in  der  Medianlinie  und  dorsal  der  normalen 
Urethra  gelegen  sind.  Die  Mündung  der  akzessorischen  Harnröhre 
findet  sich  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  im  Bereiche  des  Penisrückens, 
selten  nur  im  Glansbereich,  bzw.  in  der  Gegend  des  Sulcus  coronarius. 
Die  Öffnung  der  normalen  Urethra  kann  dabei  manchmal  ähnlich  wie 
bei  der  Hypospadie  nach  abwärts  gerückt  sein.  Höhere  Grade  von 
zugleich  bestehender  Hypospadie  sind  selten  (Priesel).  In  manchen 
Fällen  findet  sich  von  der  Mündung  der  Nebenharnröhre  eine  schleim- 
hautausgekleidete rinnenförmige  Furche  bis  zur  Glansspitze,  bzw.  zum 
Ostium  der  normalen  Urethra  ziehend,  so  daß  an  eine  Epispadie  er- 
innernde Bilder  entstehen.  Die  in  der  Medianlinie  des  Penisrückens 
liegenden  Gänge  finden  sich  im  Bereiche  des  Unterhautzellgewebes 
und  zeigen  einen  blasenwärts  gerichteten  Verlauf.  Selten  nur  liegen 
die  in  der  Tiefe  zwischen  den  Corpora  cavernosa  penis.  Sie  sind  enger 
als  die  normale  Harnröhre  und  in  wechselnder  Ausdehnung  entwickelt 
(15 — 18  cm  lang).  In  der  Mehrzahl  der  Fälle  (nach  Gross  und  Moore 
in  48  Fällen  von  83)  enden  diese  am  Dorsum  penis  nach  außen  münden- 
den Gänge  blind  im  Bereiche  des  Penisschaftes  oder  in  der  Gegend  des 
Trigonum  urogenitale.  Eine  Kommunikation  mit  der  Harnröhre 
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konnten  Gross  und  Moore  lediglich  in  12  Fällen  feststellen  (z.  B.  Dol- 
linger, Meisels,  Baradulin,  Torsten,  Pytel,  Bonanoma  u.a.).  In 
19  Fällen  fanden  Gross  und  Moore  eine  selbständige  Einmündung 
der  Nebenurethra  in  die  Blase.  Die  selbständige  Mündung  liegt  ober- 
halb des  Abganges  der  normalen  Urethra  und  kann  einen  eigenen 
Sphincter  besitzen.  Fehlt  ein  solcher,  so  ist  eine  Inkontinenz  der 
Nebenurethra  die  Folge  (nach  Arnold  und  Kaylor  in  7  der  19  Lite- 
raturfälle, z.  B.  Meisels,  Stockmann,  Rona,  Berger,  Ritter  u.  a.). 
Bei  der  Beobachtung  von  Haslinger  handelte  es  sich  um  ein  Blasen- 
divertikel,  in  das  die  überzählige  Harnröhre  einmündete.  Die  Ent- 
leerung des  Samens  soll  in  solchen  Fällen  lediglich  durch  die  normale 
Harnröhre  erfolgen,  jedoch  wurde  auch  bei  der  Ejakulation  eine  Ab- 
sonderung von  Drüsensekret  aus  der  Nebenharnröhre  beobachtet 
(Schneider).  Lediglich  1  Beobachtung  liegt  im  Schrifttum  vor  (Lis- 
sowskaja),  bei  der  die  Nebenharnröhre  vor  der  geschlossenen  Sym- 
physe von  der  Blase  zur  Urethra  verlaufen  sein  soll.  Bei  Pribram  war 
das  hintere  Ende  der  akzessorischen  Urethra  von  der  Blase  durch  eine 
Membran  getrennt,  bei  der  Beobachtung  von  Brack  reichte  die  Neben- 
urethra bis  zum  Blasensphincter  und  endete  hier  blind.  Bei  Fronstein 
und  Saigräjeff  war  die  überzählige  Harnröhre  gegen  die  Blase  zu  offen 
und  endete  vorne  in  der  Pars  pendula  blind.  Bei  den  wenigen  histo- 
logisch untersuchten  Fällen  (Meisels,  Pqsner  und  Schwyzer,  Eng- 
lisch, Fronstein  und  Saigräjeff)  zeigte  die  Nebenurethra  eine  eigene 
Schleimhaut,  sowie  eine  bindegewebig-muskuläre  Wand  mit  kaver- 
nösem Gewebe. 

b)  Akzessorische  Urethralgänge  (paraurethrale  Gänge) 

Die  anderen  akzessorischen  Gänge  im  Bereiche  des  Penis  sind  zu- 
meist kurz,  dünn,  oft  nur  für  eine  Borste  durchgängig  und  zeigen  einen 
einfachen  Bau.  Der  Lage  nach  können  Orificial-,  Präputial-,  Raphe- 
und  Frenulargänge  unterschieden  werden.  Die  Orificialgänge  stellen 
feine  Blindgänge  dar,  welche  mit  ihrer  äußeren  Mündung  im  Bereiche 
des  Orificium  urethrae  externum,  meist  am  oberen  oder  seitlichen  Um- 
gang, seltener  außerhalb  der  Harnröhrenöffnung  liegen.  Sie  sind  meist 
sehr  eng  und  zeigen  einen  nur  kurzen  Verlauf.  Selten  sind  mehrere 
Gänge  zugleich  ausgebildet,  in  einzelnen  Fällen  wurden  auch  diver- 
tikelartige  Erweiterungen  solcher  Gänge  gesehen.  Als  Auskleidung 
zeigen  diese,  in  der  Regel  in  der  Submucosa  gelegenen  Gänge  Platten- 
oder Übergangsepithel  (Paschkis)  (vgl.  auch  Fig.  32),  an  ihrem  blinden 
Ende  können  gelegentlich  Drüsen  gefunden  werden.  Sie  wurden  bei 
Feten  und  Neugeborenen  ebenso  wie  bei  Erwachsenen  beobachtet, 
relativ  häufig  bei  Hypospadien  (Schneider,  Priesel).  Nach  Priesel 
erscheint  es  fraglich,  ob  hier  normale  Bildungen  oder,  wie  dies  z.  B. 
v.  Lichtenberg  vermutet,  häufig  vorkommende  Entwicklungsstörun- 
gen vorliegen.  Sie  entstehen  aus  dem  epithelialen  Bildungsmaterial  der 
Urethralplatte . 

Die  Praeputialgänge  sind  feinste  Blindgänge,  die  zwischen  den 
Blättern  des  Präputiums  gelegen  sind  und  am  freien  Rand  oder  seit- 
lich an  der  Innenfläche  der  Vorhaut  nach  außen  münden.  Als  Aus- 
kleidung findet  sich  zumeist  ein  Plattenepithel,  nach  Schneider  sollen 
sie  gelegentlich  LiTTRESche  Drüsen  enthalten.  Sie  können  in  allen  Ab- 
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schnitten  der  Vorhaut  vorkommen  und  sitzen  mit  Vorliebe  in  der 
Nachbarschaft  des  Frenulums.  Auch  sie  entstammen  dem  epithelialen 
Bildungsmaterial  der  Urethralplatte. 

Die  Raphe-  und  Frenulargänge  stellen  ganz  kurze,  meist  nur 
wenige  Zentimeter  lange  Blindgänge  dar,  welche  parallel  oder  spitz- 
winkelig zur  Penisraphe  verlaufen.  Sie  können  einen  geraden  oder 
buchtigen  Verlaufzeigen,  an  ihrem  nach  außen  mündenden  Ende  findet 
sich  gewöhnlich  ein  mehrschichtiges  Pflasterepithel,  im  übrigen  Ver- 
lauf Zylinderepithel,  wie  auch  Drüsen,  v.  Lichtenberg  vermutet,  daß 
ein  Großteil  solcher  Ganganlagen  im  späteren  Leben  verschwindet,  da 
Unregelmäßigkeiten  beim  Abschluß  der  Urethralrinne  beim  Embryo 


Fig.  32.  Paraurethraler  Gang.  Mittl.  Vergr.,  Präparat  von  Prof.  Ehrmann 


nicht  selten  zu  sehen  sind  und  diese  Gänge  einer  abnormen  epithelialen 
Abschnürung  beim  Schluß  der  Urethralrinne  ihre  Entstehung  ver- 
danken. 

Die  praktische  Bedeutung  dieser  akzessorischen  Gänge  am  Penis 
liegt  darin,  daß  sie  häufig  bei  entzündlichen  Veränderungen  miter- 
griffen sind  oder  auch  Sitz  von  isolierten  Entzündungen,  besonders  bei 
der  Gonorrhöe  sein  können  (Nobl,  Simon,  Lang,  Becker  u.  a.).  Vgl. 
auch  Maresch  und  Chiari. 


3.  Abnorme  Ausmündung  der  Urethra 

Die  abnormen  Ausmündungen  der  Urethra  stellen  die  praktisch 
wichtigsten  Fehlbildungen  der  Harnröhre  dar.  Sie  zählen  zu  den  Spalt- 
bildungen, zu  den  sogenannten  Genitalfissuren.  Je  nach  der  Lage  der 
Mündungsstelle  der  Urethra  können  unterschieden  werden  die  Epi- 
spadie  (Fissura  urethrae  superior)  und  die  Hypospadie  (Fissura 
urethrae  inferior).  Die  Bezeichnung  Hypospadie  soll  auf  Galen  zurück- 
gehen (griechisch  —  vnoQTidoo  —  ich  ziehe  darunter,  bzw.  ejngyrdco  — 
ich  ziehe  darauf;  nach  französischen  Autoren  (vgl.  Scholl)  soll  sich  die 
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Bezeichnung  von  onaco  —  ich  spalte,  leite  ab).  Galen  war  bereits  das 
„Leiden,  bei  dem  die  Eichel  heruntergezogen  ist  und  die  Urethral  - 
öffnung  darunter  liegt"  bekannt  (Scholl).  Die  Epispadie  hingegen 
dürfte  im  Altertum  nicht  bekannt  gewesen  sein,  zumindest  sind  uns 
keinerlei  Schriften  übermittelt,  vielmehr  wurden  beide  Zustände  als 
Hypospadie,  bzw.  auch  als  Anaspadie  bezeichnet. 

a)  Die  Epispadie 

Die  Epispadie  ist  wesentlich  seltener  als  die  Hypospadie  und  nach 
Burckhardt  kommen  a\if  1  Epispadie  löOHypospadien.  Im  Gegensatz 
zur  Hypospadie  sind  bei  der  Epispadie  die  schwersten  Grade  die 
häufigsten,  wie  auch  die  Harnröhrenöffnung  bei  den  Epispadien  meist 
geräumig  ist,  bei  der  Hypospadie  hingegen  zu  allermeist  verengt.  Unter 
Epispadie  verstehen  wir  jenen  Zustand,  bei  dem  die  Harnröhre  ab- 
norm auf  der  Oberseite  des  Penis  ausmündet.  Je  nach  der  Lage  dieser 
abnormen  Ausmündung  der  Urethra  können  3  verschiedene  Formen, 
bzw.  Grade  von  Epispadie  unterschieden  werden,  1.  die  Eichelepi- 
spadie,  2.  die  Penisepispadie  und  schließlich  3.  die  totale  Epispadie. 
Die  beiden  ersten  Formen  werden  auch  als  unvollständige  Formen  der 
vollständigen  oder  totalen  Epispadie  gegenübergestellt  (Kaufmann). 
Die  Literatur  über  einschlägige  Befunde  ist  auch  in  neuerer  Zeit  nicht 
sehr  groß,  Zusammenfassungen  finden  sich  bei  Dolbeau,  Kaufmann 
und  Scholl,  sowie  Schneider  und  Priesel. 

Die  Eichelepispadie  stellt  die  seltenste  Form  der  Epispadie  dar 
(Adelmann,  v.  Ammon,  Marchal  de  Calvi,  Kornfeld,  Katzenstein, 
Joly,  Dollinger).  Die  Ausmündung  der  Urethra  liegt  an  der  Ober- 
seite der  Glans  penis  in  Form  einer  meist  seichten,  schleimhautausge- 
kleideten Rinne,  welche  von  der  Spitze  der  Eichel  bis  zum  Sulcus 
coronarius  reichen  kann.  In  seltenen  Fällen  kann  diese  Rinne  sehr 
tief  sein,  so  daß  die  Eichel  wie  gespalten  erscheint  (z.  B.  Katzenstein). 
Das  in  der  Regel  ungespaltene  Präputium  bedeckt  mehr  oder  minder 
die  Glans  penis,  so  daß  oft  die  Rinnenbildung  erst  nach  Zurückstreifen 
der  Vorhaut  deutlich  zu  erkennen  ist.  Diese  Rinne  mündet  in  den  ge- 
schlossenen Anteil  der  Harnröhre,  welcher  eine  geräumige  Öffnung  be- 
sitzt und  in  den  vordersten  Abschnitten  eine  Wandverdünnung  auf- 
weisen kann.  Der  Penis  ist  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  gut  entwickelt 
und  normal  gestaltet,  bei  Kornfeld  erschien  das  Glied  infolge  einer 
ungleichmäßigen  Entwicklung  der  Corpora  cavernosa  etwas  gedreht. 
Kontinenzstörungen  fehlen  bei  dieser  Form  der  Epispasie.  Bei  Dol- 
linger war  die  Fehlbildung  mit  einer  Doppelurethra  vergesellschaftet. 

Häufiger  als  die  Eichelepispadie  ist  die  Penisepispadie  (Fig.  33), 
von  der  z.  B.  Frangenheim  66  Fälle  aus  dem  Schrifttum  sammeln 
konnte.  Die  Mehrzahl  der  Beobachtungen  sind  klinische  Fälle,  während 
Sektionsbefunde  selten  sind  (Kaufmann).  Sie  betrifft  den  Schaft  des 
Penis,  an  dessen  Dorsalseite  die  Urethra  abnorm  ausmündet.  Bei  den 
geringen  Graden  dieser  Fehlbildung  endet  die  offene  Urethralrinne  im 
Bereiche  des  Penisrückens,  meist  läuft  sie  flach  auf  die  Glans  penis  aus. 
Manchmal  stellt  die  Rinne  eine  tief  einschneidende  Furche  dar,  welche 
auch  noch  partiell  die  Glans  mitbetrifft  (z.  B.  Kornfeld).  Ist  die  Glans 
teilweise  mitgespalten,  so  können  in  der  Tiefe  die  Corpora  cavernosa 
penis  zu  erkennen  sein.  Auch  ist  in  solchen  Fällen  zumeist  das  Prae- 
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putium  gespalten.  Proximal  mündet  die  Urethralrinne  in  die  meist 
geräumige  Harnröhrenöffnung,  welche  unmittelbar  vor  der  Symphyse 
liegt  und  von  oben  her  durch  eine  Hautfalte  gedeckt  sein  kann.  Sel- 
tener liegt  die  Harnröhrenöffnung  weiter  vorne  am  Penis  (z.  B.  Je- 
rusalem). Der  Penis  ist  oft  verkümmert  oder  verunstaltet,  nach  kra- 
nialwärts  zu  abgebogen,  die  Glans  penis  hingegen  meist  gut  ent- 
wickelt, relativ  groß,  manchmal  um  die  Längsachse  torquiert.  Die 
Corpora  cavernosa  penis  können  unter  der  Urethralrinne  vereinigt 
sein,  bzw.  ihr  seitlich  anliegen,  das  Corpus  cavernosum  urethrae  ist 
lediglich  im  geschlossenen  Teil 
der  Urethra  gut  entwickelt.  Ge- 
legentlich kann  auch  die  Sym- 
physe klaffen.  Bei  stärkeren 
Graden  dieserFehlbildung  kann 
der  Blasensphincter  unterent- 
wickelt sein,  so  daß  dann  In- 
kontinenzerscheinungen resul- 
tieren. Die  übrigen  Anteile  der 
harnableitenden  Wege  zeigen 
zumeist  keine  Veränderungen. 

Die  häufigste  Form  der 
Epispadie  stellt  die  totale, 
penopubische  Epispadie 
dar.  Sie  ist  in  der  Regel  ver- 
gesellschaftet mit  einer  Blasen- 
spalte und  einem  Spaltbecken. 
Die  Blasenspalte  setzt  sich  in 
Form  einer  seichten,  am  Penis- 
rücken  gelegenen  Rinne  bis  zur 
Eichel  fort,  in  deren  Bereich 
auch  dasPraeputium  gespalten 
erscheint.  In  der  offenen  Rinne 
liegt  der  Samenhügel  frei  zu- 
tage. Der  Penis  selbst  ist  stär- 
ker verkümmert  und  abnorm 
geformt,  meistplatt,  kurz,  brei- 
ter als  gewöhnlich.  Häufig  findet  sich  bei  diesem  schwersten  Grad  der 
Epispadie  auch  eine  ein-  oder  beidseitige  Hodenretention,  sowie  an- 
geborene Leistenbrüche. 

Formale  Genese  der  Epispadie 

Bei  der  Epispadie  ist  der  Penis  an  der  dorsalen  Seite  gespalten. 
Es  wurde  jedoch  im  entwicklungsgeschichtlichen  Teil  dieses  Beitrages 
ausdrücklich  darauf  hingewiesen,  daß  die  Urethralplatte  die  urethrale 
Hälfte  des  Penis  bis  zur  Spitze  der  Glans  durchsetzt,  jedoch  in  die 
dorsale  Hälfte  nicht  eindringt.  Es  hat  demnach  den  Anschein,  daß  die 
Epispadie  nicht  an  normale  embryologische  Prozesse  anknüpft,  son- 
dern ein  Novum  darstellt. 

Bei  der  Besprechung  der  Epispadie  müssen  wir  uns  vor  allem  im 
Klaren  sein,  daß  diese  Fehlbildung  das  am  meisten  kaudal  gelegene 
Glied  einer  Reihe  von  Mißbildungen  darstellt,  zu  welcher  vor  allem  die 

6    Schwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III,  3. 


Fig.  33.  Penile  Epispadie.  Am  Dor- 
sum  penis  gelegene,  offene,  bis  zur  Glans 
penis  reichende  Urethralrinne.  Erwachs. 
Mann,  Sammlung  d.  Patholog. -Anatom, 
Inst.  Wien 
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Bauchblasenspalte  (Exstrophia  vesicae)  gehört.  Tatsächlich  bestehen 
ja  zwischen  diesen  beiden  Fehlbildungen  Epispadie  und  Exstro- 
phia vesicae  Übergangsformen  und  ferner  treten  sie  oft  gemeinsam 
auf.  Beide  Fehlbildungen  eröffnen  den  Harntrakt  nach  vorne  (ventral), 
die  Epispadie  im  Bereiche  der  Urethra  des  Penis,  die  Exstrophie  im 
Bereiche  der  Blase.  An  den  Rändern  der  Spalte  gehen  Schleimhaut  und 
Haut  ineinander  über.  Über  die  Entstehung  der  Bauch-Blasenspalte 
hat  nun  Sternberg  (1927  a)  eine  ausgezeichnete  Arbeit  geliefert,  die  bis 
heute  in  allen  Einzelheiten  zu  Recht  besteht  und  die  auch  vollinhalt- 
lich auf  die  Epispadie  übertragen  werden  kann. 

Kermauner  hat  auf  die  interessante  Tatsache  hingewiesen,  daß  die 
Bauch-Blasenspalte  eine  jener  Fehlbildungen  darstellt,  welche  für  den 
Menschen  charakteristisch  ist  und  bei  Tieren  nicht  vorkommt.  Wir 
wollen  diese  wichtige  Feststellung  im  Auge  behalten,  da  sie  uns  bei 
unseren  weiteren  Ausführungen  noch  beschäftigen  wird. 

Die  Kloakenmembran  des  Menschen  reicht  bei  jungen  mensch- 
lichen Embryonen  viel  weiter  kranialwärts  als  später,  wo  sie  an  der 
Spitze  des  inzwischen  gebildeten  Geschlechtshöckers  ihr  Ende  findet. 
Sie  liegt  hier  nicht  nur  im  Bereiche  der  Ventralwand  der  Kloake,  son- 
dern auch  noch  im  Bereiche  der  Allantois,  so  wie  dies  z.  B.  beim  Em- 
bryo Sternberg  (1927  b)  mit  4  Ursegmentpaaren  besonders  deutlich 
ist.  Dieser  kraniale  Teil  der  Kloakenmembran  wird  in  der  Norm 
zurückgebildet.  Die  Kloakenmembran  ist,  wie  im  entwicklungs- 
geschichtlichen Teile  dieses  Beitrages  geschildert  wurde,  in  diesem  Ent- 
wicklungsstadium noch  aus  zwei  Epithellamellen,  einer  ektodermalen 
und  einer  entodermalen,  gebildet.  Zwischen  diesen  beiden  dringt  von 
der  Seite  her  Bindegewebe  ein  und  bildet  auf  diese  Weise  den  infraum- 
bilikalen  Abschnitt  der  Bauchwand  (Politzer-Sternberg,  Sternberg- 
Politzer).  Späterhin  ist  ein  ähnlicher  Vorgang  nicht  mehr  möglich,  da 
die  beiden  Epithellamellen  der  Kloakenmembran  zu  einem  einheit- 
lichen epithelialen  Gebilde  miteinander  verschmelzen.  Das  Übergreifen 
der  Kloakenmembran  auf  die  Allantois  ist  spezifisch  menschlich  (viel- 
leicht gehören  hierher  auch  noch  die  Primaten,  die  noch  nicht  hinläng- 
lich untersucht  sind)  und  zwar  vermutlich  infolge  des  beim  Menschen 
so  überaus  frühzeitigem  Auftreten  der  letzteren.  Die  kaudale  Grenze 
dieser  für  den  infraumbilikalen  Teil  der  Bauchwand  kennzeichnenden 
Entwicklungsvorgänge  (Einwachsen  von  Bindegewebe  zwischen  beide 
Lamellen  der  Kloakenmembran)  ist  die  Stelle,  die  später  der  Spitze  der 
Glans  des  Phallus  entspricht.  Man  kann  diesen  Vorgang  in  besonderer 
Klarheit  dann  beobachten,  wenn  er  eine  oder  die  andere  Stelle  vor- 
übergehend oder  dauernd  überspringt,  wie  z.  B.  beim  Embryo  Stern - 
berg  (1927b),  bei  welchem  sich  zwei  kleine  Reste  von  Kloakenmembran 
im  Bereiche  der  Allantois  vorfinden.  Bleiben  nun  derartige  Reste  von 
Kloakenmembran  kranial  von  der  Seite  der  Glans  des  Phallus  bestehen, 
so  treffen  sie  dasselbe  Schicksal,  das  sie  mit  allen  (nicht  von  Binde- 
gewebe durchwachsenen)  Epithelmembranen  teilen:  Sie  verfallen  dem 
Untergang.  Liegt  eine  derartige  Kloakenmembran  im  Bereiche  der 
Ventralwand  der  Blase,  dann  wird  ihr  Untergang  zu  einem  Loch  in 
diesem  Hohlraum  führen,  an  dessen  Rand  Schleimhaut  und  Haut  in- 
einander übergehen.  Ist  hingegen  die  Dorsal  wand  des  Penis  mit  einer 
solchen  nicht  rückgebildeten  Kloakenmembran  behaftet,  so  wird  eine 
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Epispadie  von  wechselndem  Ausmaße  resultieren.  Die  häufige  Koinzi- 
denz von  Epispadie  und  Blasenspalte  liegt  bei  der  Ähnlichkeit  ihrer 
Entstehungsweise  auf  der  Hand. 


b )  Die  Hypospadie 

Unter  Hypospadie  versteht  man  eine  Fehlbildung,  bei  welcher  die 
Harnröhren  mündung  an  der  Unterfläche  des  Penis,  an  irgendeiner  Stelle 
zwischen  Eichel  und  Damm  ge- 
legen sein  kann.  Die  Hypos- 
padie ist  wesentlich  häufiger 
als  die  Epispadie.  Nach  fran- 
zösischen Autoren  (z.  B.  Ren- 
nes)  beträgt  die  Häufigkeit  der 
Hypospadie  1 : 300,andere(NEU- 
gebauer)  geben  eine  Frequenz 
von  1 : 1000,  bzw.  1 :  1500(Camp- 
bell)  an.  Sorensen  konnte  un- 
ter 27  613  Knaben  mit  einem 
Durchschnittsalter  von  10  Tagen 
90  Hypospadien  feststellen. 
Ähnlich  wie  bei  der  Epispadie 
können  3  verschiedene  Formen, 
bzw.  Grade  von  Hypospadie 
unterschieden  werden. 

Die  Eichelhypospadie 
stellt  die  häufigste  Form  dar 
(Fig.  34).  Sie  macht  nach  So- 
renson  etwa  %  alle  Hypospa- 
dien aus  und  zeichnet  sich  durch 
eine  große  Mannigfachheit  der 
Veränderungen  aus.  Die  leich- 
testen Grade  der  Fehlbildung 
bestehen  in  einem  Herunter- 
rücken der  Urethralöffnung  ge- 
gen die  Unterseite  des  Glans 
zu,  wobei  das  Ostium  eine 
Schrägstellung  gegenüber  der 
Achse  der  Urethra  zeigt  (Sato). 

Bei  den  schwereren  Formen  ist  die  Harnröhrenmündung  an  die 
Unterfläche  der  Glans  verlagert,  ihre  Lage  kann  vom  Ansatz  des  Fre- 
nulums  bis  zum  Sulcus  coronarius  reichen.  Das  Ostium  selbst  ist  zu- 
meist gegenüber  der  Norm  deutlich  verengt,  rundlich  oder  mehr 
schlitzförmig.  Selten  nur  ist  ein  vollkommener  Verschluß  des  Harn- 
röhrenostiums.  Nach  Englisch  kann  auch  der  unmittelbar  folgende 
Abschnitt  der  Urethra  noch  verengt  sein.  In  der  Umgebung  der  Harn- 
röhrenöffnung wird  die  Haut  meist  als  auffallend  dünn  und  stärker 
pigmentiert  beschrieben.  Das  Präputium  ist  meist  gespalten  und  stellt 
einen  mächtigen  Hautwulst  am  Dorsum  penis  dar.  Das  Frenulum  fehlt 
(Fig.  34)  oder  ist  nur  angedeutet  vorhanden.  An  der  Glans  selbst  findet 


Fig.  34.  Hypospadia  glandis.  Harn- 
röhrenostium  an  der  Unterf lache  des  Pe- 
nis, im  Bereiche  des  Sulcus  coronarius. 
Präputium  gespalten,  wulstig  verdickt, 
das  Frenulum  fehlt;  „Urethralrinne"  zur 
Glansspitze.  Erwachs.  Mann,  Sammlung 
d.   Patholog. -Anatom.   Univ. -Inst.  Wien 
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sich  neben  dem  hypospadischen  Ostium  im  Spitzenbereich  in  der  Mehr- 
zahl der  Fälle  ein  kurzer  Blindgang  oder  eine  muldenartige  Vertiefung, 
welche  der  Lage  nach  dem  normalen  Urethralostium  entsprechen.  Sie 
können  durch  eine  rinnenförmige  Vertiefung  mit  dem  hypospadischen 
Ostium  in  Verbindung  stehen.  Auch  am  Penis  können  verschiedene 
Unregelmäßigkeiten  beobachtet  werden.  So  kann  die  Raphe  des  Glie- 
des nicht  median,  sondern  geschlängelt  verlaufen  und  eine  Y-förmige 
Gabelung  vor  dem  Ostium  der  Urethra  aufweisen.  Der  Penis  kann 
weiterhin  vorwiegend- im  Glansbereich  abnorm  gestaltet,  die  Eichel 
gegen  den  Schaft  skrotalwärts  abgebogen  sein,  wobei  dann  die  hypo- 
spadische  Harnröhrenöffnung  in  der  Knickstelle  gelegen  ist.  Auch 
Torsionen  des  distalen  Penisabschnittes  gegen  den  proximalen  wurden 
gesehen,  die  in  seltenen  Fällen  bis  180°  betragen  können.  Weiteres 
zeigen  Penis  und  Skrotum  häufig  abnorme  Verbindugnen,  bald  in  Form 
schwimmhautähnlicher  Hautfalten,  bald  einen  breiten,  flächenhaften 
Zusammenhang  („Virga  palmata").  Auch  kann  die  Haut  des  Penis 
und  des  Präputiums  seitlich  unmittelbar  in  die  Skrotalhaut  übergehen, 
so  daß  dann  die  Glans  penis  frei  zutage  liegt.  Nach  Priesel  ist  diese 
Form  der  Hypospadie  häufig  mit  Fehlbildungen  an  den  inneren  Ge- 
schlechtsorganen verknüpft.  Sievers  beobachtete  auch  Spaltbildungen 
der  Vorhaut  bei  normaler  Lage  der  Harnröhrenöffnung  und  sieht  in 
diesem  Zustand  den  leichtesten  Grad  der  Hypospadie,  wie  auch  der 
gleiche  Autor  Penistorsionen  ohne  hypospadische  Zustände  feststellen 
konnte  und  diese  als  ,,hypospadisches  Äquivalent"  wertete. 

Weitaus  seltener  als  die  Eichelhypospadie  ist  die  Penishypo- 
spadie,  die  nach  Sorensen  etwa  ein  1/8  aller  Hypospadien  ausmacht. 
Bei  Burckhardt  kommen  auf  16  glandäre  6  penile  Hypospadien.  Bei 
dieser  Form  der  Hypospadie  liegt  die  Harnröhrenöffnung  an  der  Unter- 
seite des  Peniskörpers.  Das  Orificium  kann  an  jeder  Stelle  von  knapp 
hinter  dem  Sulcus  coronarius  bis  zum  Penoscrotalwinkel  liegen,  be- 
findet sich  in  der  Mehrzahl  der  Fälle  in  den  rückwärtigen  Penisanteilen, 
zumeist  nahe  der  Penoscrotalfalte,  wobei  dann  das  Ostium  durch  eine 
skrotale  Hautfalte  verdeckt  sein  kann.  Das  Ostium  selbst  ist  zumeist 
schlitzförmig,  verengt,  gelegentlich  auch  etwas  seitlich  verlagert  (Para- 
spadie),  die  umgebende  Haut  faltenlos,  dünn.  Der  vordere  Abschnitt 
der  Urethra  kann  ein  verschiedenes  Verhalten  zeigen.  Zumeist  stellt 
er  eine  seichte,  offene,  schleimhautausgekleidete  Rinne  dar,  die  sich 
bis  zur  Glans  penis  verfolgen  läßt,  manchmal  ist  diese  Urethralrinne 
sehr  seicht  oder  in  Form  eines  Streifens  angedeutet,  selten  nur  fehlt 
sie  vollkommen.  Selten  ist  diese  Rinne  sehr  tief  (z.  B.  bei  Englisch), 
wobei  dann  auch  die  Glans  penis  gespalten  ist.  In  anderen  Fällen 
wieder  stellt  die  vordere  Urethra  einen  Kanal  dar,  welcher  zur  Spitze 
der  Glans  führt,  hier  blind  endet  (z.  B.  Arnaud),  selten  nur  an  nor- 
maler Stelle  nach  außen  mündet  (Wallerstein,  ,,Fistula  penis  con- 
genita"). Gelegentlich  wurden  auch  mehrere  Ostien  an  der  Penisunter- 
fläche  bei  sonst  geschlossener  Urethra  gefunden  (z.  B.  Lacroix,  Lip- 
pert).  Auch  ähnlich  wie  bei  der  Epispadie  im  Spitzenbereich  der  Glans 
gelegene  kurze  Blindgänge  wurden  beobachtet  (z.  B.  Lesser).  Fehlt 
eine  distal  der  hypospadischen  Harnröhrenöffnung  entwickelte  Harn- 
röhre oder  ist  diese  nur  in  Form  einer  Urethralrinne  ausgebildet,  so  ist 
zumeist  auch  das  Praeputium  gespalten  und  mächtig  faltig-wulstig 
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verdickt.  Auch  der  Penis  zeigt  oft  stärkere  Verkümmerungen  oder  Ver- 
unstaltungen, ist  verkürzt,  hakenförmig  nach  abwärts  verkrümmt, 
torquiert,  was  sich  besonders  bei  der  Erektion  störend  bemerkbar 
macht.  Auch  Verbindungen  mit  dem  Scrotum  können  vorkommen.  Bei 
Lage  der  hypospadischen  Harnröhrenöffnung  nahe  dem  Scrotum  kann 
das  Scrotum  selbst  entsprechend  seiner  Raphe  stark  gefurcht  oder 
überhaupt  vollständig  gespalten  sein. 

Die  Hypospadia  scrotalis,  bzw.  perinealis  stellt  den  schwer- 
sten Grad  der  Hypospadie  dar.  Sie  macht  nach  Sorensen  gleichfalls 
etwa  ein  1/8  der  Hypospadiefälle  aus.  Das  Scrotum  ist  bei  dieser  Form 
vollständig  gespalten  und  stellt  zwei  lippenähnliche  Hautwülste  dar. 
Die  Mündung  der  Harnröhre,  die  in  ihrer  Länge  stark  verkürzt  ist,  liegt 
entweder  zwischen  den  beiden  Hautwülsten  des  Scrotums  (Hypo- 
spadia scrotalis)  oder  weiter  rückwärts  im  Dammbereich,  in  der 
Gegend  des  Bulbus  urethrae  (Hypospadia  perinealis).  Von  der 
verengten,  oft  schlitzförmigen  Harnröhrenöffnung  zieht  eine  rinnen- 
artige  Furche  an  der  Unterseite  des  Peius  nach  vorne  bis  zur  Glans. 
Gelegentlich  sind  die  Ränder  der  Furche  verdickt,  nach  Art  der  kleinen 
Schamlippen  umgewandelt.  Manchmal  ist  diese  Rinnenbildung  sehr 
tief,  manchmal  wieder  stellt  die  vordere  Urethra  einen  geschlossenen 
Kanal  dar,  welcher  im  Glansbereich  offen  ausmündet  oder  blind  ver- 
schlossen ist.  In  solchen  Fällen  ist  das  sonst  gespaltene  Präputium  ge- 
schlossen. Selten  kann  auch  ein  kurzer,  von  der  Spitze  der  Glans  in  die 
Tiefe  führender  Blindkanal  gefunden  werden.  Der  Penis  ist  zumeist 
sehr  stark  verkümmert,  klein,  die  Glans  besser  entwickelt,  nach  Art 
der  Clitoris  nach  abwärts  gekrümmt.  Das  gespaltene  Praeputium  stellt 
faltige  Hautwülste  dar,  welche  der  Glans  aufliegen.  Durch  vermehrte 
Fetteinlagerung  können  die  Scrotalwülste  vor  dem  Geschlechtshöcker 
einen  Möns  Veneris  bilden,  wobei  dann  der  Hodensack  eine  präpenile 
Lage  erhält.  Sehr  häufig  findet  sich  bei  dieser  Form  der  Hypospadie 
zugleich  eine  Hodenretention,  so  daß  dann  Bilder  entstehen,  die  dem 
Pseudohermaphroditismus  zuzuzählen  sind  (Hesse,  Priesel  u.  a.). 

Die  Hypospadie,  insbesonders  die  schwersten  Grade,  sind  häufig 
auch  mit  anderen  Fehlbildungen  verknüpft.  So  konnte  Sorensen  unter 
233  Fällen  45mal  eine  ein-  oder  beidseitige  Hodenretention  fest- 
stellen. Häufig  bestehen  auch  angeborene  Hernien.  Andere  im  Geni- 
talbereich gelegene  Fehlbildungen  sind  Urethralstenosen,  Verdoppe- 
lungen der  Urethra,  Atresia  ani,  tubulärer  Hermaphroditismus.  Aber 
auch  Mißbildungen  außerhalb  der  Genitalsphäre  wurden  bei  Hypo- 
spadie beobachtet,  so  Lippen-  und  Gaumenspalten,  Megacolon  u.  a. 
(vgl.  Sorensen).  Auffallend  ist  weiterhin  das  gehäufte  Vorkommen  der 
Hypospadie  bei  Verwandten  und  Zwillingen  (z.  B.  Camerer,  Rümpel, 
Voüte  u.a.),  wobei  der  Grad  der  Hypospadie  innerhalb  einer  Familie 
wechseln  kann.  Auf  Grund  solcher  Beobachtungen  wird  bei  der  Hypo- 
spadie, im  Gegensatz  zur  Epispadie,  für  das  Zustandekommen  dieser 
Fehlbildung  ein  Erbfaktor  angenommen  (Steiner,  Sorensen  u.  a.), 
wobei  die  Eigenschaft  rezessiv  sowohl  von  Frauen  als  auch  von  Män- 
nern mit  oder  ohne  Hypospadie  übertragen  werden  kann  (Sorensen). 
Nach  den  Untersuchungen  von  Sorensen  findet  sich  bezüglich  des 
sexuellen  Verhaltens  kein  Unterschied  zwischen  Hypospaden  und  nor- 


968 


Kapitel  XIII 


malen  Männern,  wie  auch  die  durchschnittliche  Frequenz  der  Ehe- 
schließungen eine  gleiche  ist.  Die  Fruchtbarkeit  ist  bei  höheren  Graden 
wohl  herabgesetzt,  jedoch  nicht  völlig  aufgehoben. 

Formale,  Genese  der  Hypospadie 

Die  Hypospadie  ist  durch  eine  abnorme  Ausmündung  der  Urethra 
an  der  urethralen  Seite  des  Penis  gekennzeichnet.  Besonders  häufig 
mündet  die  Urethra  im  Sulcus  glandularis  oder  an  der  (skrotalen) 
Basis  des  Penis,  doch  kommen  auch  andere  Stellen  in  Frage.  Diese 
abnorme  Ausmündung  der  Urethra  kann  die  einzige  sein ;  sie  kann  je- 
doch auch  zusätzlich  zu  einer  normalen  bestehen.  Mitunter  ist  einer 
der  beiden  Gänge  nicht  voll  durchgängig.  Allen  diesen  Bildungen  je- 
doch ist  gemeinsam,  daß  sie  irgendwo  im  Gebiete  der  einstigen  Ure- 
thralplatte  (Fig.  10,  11  und  14)  gelegen  sind.  Die  Urethra  mündet  be- 
kanntlich ursprünglich  in  der  Apertura  externa  sinus  urogenitalis 
knapp  ventral  von  dem  primären  Damm  nach  außen.  Sie  verschiebt 
sich  als  Orif icium  urethrae  externum  im  Laufe  der  weiteren  Entwick- 
lung gegen  die  Spitze  der  Glans.  Während  dieser  relativ  lange  währen- 
den Entwicklungsspanne  reicht  stets  eine  Urethralplatte  von  dem  Ori- 
f icium  urethrae  gegen  die  Apex  glandis.  Erst  wenn  dieser  erreicht  ist, 
ist  die  Urethralplatte  zur  Gänze  geschwunden.  Hingegen  ist  basalwärts 
vom  Orif  icium  urethrae,  d.  h.  also  gegen  den  Hodensack  zu,  keine  als 
Urethralplatte  zu  deutende  Epithelwand  vorhanden.  Bei  dieser  apikal  - 
wärts  gerichteten  Verschiebung  der  Urethralöffnung  geht  zweifellos 
eine  Spaltung  der  Urethralplatte  vor  sich,  da  in  den  Präparaten  die  in 
Fig.  17  b  wiedergegebenen  Epithelbrücken  sichtbar  sind.  Was  aber 
nachher  erfolgt,  ob  die  einander  gegenüber  liegenden  Geschlechtsfalten 
unter  Bildung  einer  kanalförmigen  Urethra  verschmelzen,  so  wie  dies 
hypothetisch  in  der  Fig.  17  c  dargestellt  wurde,  oder  ob  sich  die  basale 
Urethrallippe  (die  in  Fig.  14  sichtbar  ist),  sukzessive  apikalwärts  vor- 
schiebt, ist  bis  heute  noch  nicht  entschieden.  Wir  wollen  nun  beide 
Hypothesen  über  die  Entstehung  der  Pars  phallica  urethrae,  die  eben 
erwähnt  wurden,  auf  ihre  Anwendbarkeit  zur  Erklärung  der  Ent- 
stehung der  Hypospadie  und  der  ihr  verwandten  Fehlbildungen  prüfen. 

Wenn  wir  uns  auf  den  Boden  der  Verwachsungshypothese 
(Fig.  17  c)  stellen,  so  geht  dies  sehr  einfach.  Hier  oder  dort  unterbleibt 
die  Verwachsung  der  Geschlechtsfalten  und  die  Urethra  mündet  in  der 
Geschlechtsrinne  an  irgendeiner  Stelle  des  Verlaufes  der  Urethral- 
platte zwischen  Apex  glandis  und  Scrotum  aus.  Tritt  dies  an  mehreren 
Stellen  gleicherweise  ein,  so  werden  mehrere  Urethralöffnungen  ent- 
stehen. Ebenso  sind  infolge  unvollständiger  Verwachsung  Urethral- 
blindsäcke  und  Urethralcysten  leicht  erklärlich. 

Hier  sei  anhangsweise  auf  die  formale  Genese  der  früher  behan- 
delten überzähligen  Urethrae  und  die  Harnröhrenblindsäcke,  -Cysten 
und  -fisteln  eingegangen.  Alle  diese  Bildungen  entstehen  aus  Resten 
der  Urethralplatte,  welche  sekundär  ausgehöhlt  wird  und  je  nach  ihrer 
Lage  zu  äußern  oder  inneren  Blindsäcken  oder  zu  durchgängigen 
Gängen  führen.  Selbstverständlich  können  derartige  Blindsäcke  und 
geschlossene  Räume  sekundär  durch  Sekretstauung,  bei  den  Blind- 
säcken auch  durch  Urinverhaltung  erweitert  und  sehr  wesentlich  ver- 
größert werden.  Es  wurde  ferner  schon  oben  ausgeführt,  daß  derartige 
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Abnormitäten  nicht  immer  in  der  urethralen  Hälfte  des  Penis  ge- 
funden werden  —  also  dort,  wo  seinerzeit  die  Urethralplatte  gewesen 
ist  — ,  sondern  sich  gelegentlich  auch  in  der  dorsalen  Hälfte  des  Gliedes 
finden.  Dann  ist,  so  wie  dies  bei  der  Besprechung  der  Epispadie  aus- 
geführt wurde,  anzunehmen,  daß  sich  in  diesen  Fällen  die  Urethral- 
platte abnormerweise  auf  die  dorsale  Seite  des  Penis  fortgesetzt  hat. 
Wie  dies  zustandekommt,  ist  am  Schlüsse  des  Kapitels  über  die  Epi- 
spadie bereits  ausgeführt  worden. 

Legen  wir  hingegen  die  zweite,  auf  Fleischmann  zurückgehende 
und  gegenwärtig  von  vielen  Autoren,  darunter  auch  Moskowicz  auf- 
recht erhaltene  Hypothese  von  dem  sukzessiven  apikalwärts  erfolgen- 
den Auswachsen  der  basalen  Urethrallippe  zugrunde,  lehnen  wir  also 
eine  Verschmelzung  der  Geschlechtsfalten  ab,  so  wird  das  Problem  der 
Entstehung  der  Hypospadie  schwieriger.  Ja,  Henneberg  lehnt  die 
obige  Anschauung  eben  wegen  der  schwierigen  Erklärbarkeit  der 
Hypospadie  glatt  ab  und  bezeichnet  die  Annahme  von  der  Verwach- 
sung der  Geschlechtsfalten  als  ein  logisches  Postulat,  obwohl  wir  keine 
embryologischen  Tatsachen  besitzen,  die  die  Richtigkeit  desselben  be- 
weisen. Handelt  es  sich  nur  um  eine  dystopische  Ausmündung  der 
Urethra,  so  ist  leicht  anzunehmen,  daß  der  apikal  von  der  Ausmündung 
gelegene  Teil  der  Urethralplatte  resorbiert  wurde.  Finden  wird  jedoch 
apikal  von  einem  Orificium  urethrae  noch  weitere  Reste  von  Hohl- 
organen, wie  Gänge  und  Cysten,  so  müssen  wir  annehmen,  daß  analog 
Fig.  17c  die  Genitalfalten  wenigstens  stellenweise  miteinander  ver- 
wachsen sind,  also  gerade  jener  Vorgang  eingetreten  ist,  den  die  hier 
als  zweite  vorgetragene  Hypothese  perhorresziert.  Wir  glauben,  daß 
hier  jene  Überlegungen  zum  Ziele  führen,  die  Politzer  1954  in  seiner 
Arbeit  über  die  kongenitale  Ösophagusatresie  mitgeteilt  hat.  Wir  haben 
zu  bedenken,  daß  bei  der  „Durchbrechung"  einer  Epithelmembran 
zuviel  Betonung  auf  die  mechanische  Aktion  des  Bindegewebes  gelegt 
wird.  Ein  Schwund  der  Epithelmembran  an  dieser  oder  jener  Stelle 
wird  den  Zusammenhang  des  Bindegewebes  zu  beiden  Seiten  der  Mem- 
bran in  gleicher  Weise  und  weniger  „gewalttätig"  bewerkstelligen. 
Gehen  nun  Teile  der  Urethralmembran  zugrunde,  während  andere  er- 
halten bleiben,  können  diese  Epithelreste,  nachdem  sie  durch  Vakuoli- 
sation  einen  Hohlraum  erhalten  haben,  je  nach  ihrer  Form  Gänge, 
Blindsäcke  oder  Cysten  bilden.  Hierbei  müssen  gar  keine  Zellen  zu- 
grundegehen ;  bei  der  Entwicklung  des  Gliedes  muß  es  bei  Verzögerung 
der  Verschiebung  des  Orificium  urethrae  auf  die  Glans  zu  einer  be- 
trächtlichen Verlängerung  der  Urethralmembran  kommen  und  wenn 
dieselbe  durch  unzulängliche  Zellvermehrung  mit  dem  Längenwachs- 
tum des  Penis  nicht  Schritt  hält,  werden  Dehiszenzen  in  der  Urethral- 
membran auftreten.  Es  ist  somit  ohne  weiteres  möglich,  auch  unter 
Annahme  des  Unterbleibens  einer  Verwachsung  der  Genitalfalten  die 
Hypospadie  und  die  ihr  verwandten  Anomalien  zu  erklären. 

4.  Abnorme  Einmündungen  in  die  Urethra 

Zu  den  abnormen  Einmündungen  in  die  Harnröhre  zählen  die 
dystopen  Uretermündungen  im  Bereiche  der  Urethra.  Burford 
und  Mitarb.  konnten  unter  104  Fällen  von  dystopen  Uretermündungen 


970 


Kapitel  XIII 


beim  Manne  49  mal  und  somit  am  häufigsten  eine  dystope  Einmündung 
des  einfach  ausgebildeten  oder  eines  Doppelureters  in  die  Pars  pro- 
statica  urethrae  feststellen  (Tangl,  Hülse,  Kretschmer  und  Heaney, 
Campbell,  Haslinger,  Bedrna  und  Simon,  Göbel,  Bisaz  u.  a.).  Meist 
hegt  die  in  der  Regel  geräumige  Einmündungssteile  oberhalb  des  Col- 
liculus  seminalis,  selten  direkt  im  Colliculusbereich  (vgl.  Colliculus- 
anomalien,  S.  956).  Bei  Kretschmer  und  Heaney  wie  auch  Bedera 
und  Simon  mündeten  beide  Ureteren  in  die  Harnröhre.  Weiteres  über 
dystope  Uretermündungen  siehe  S.  913. 

Weiter  zählen  hierzu  die  abnormen  Ausmündungen  des 
Mastdarmes  in  die  Urethra,  sowie  die  analoge  Ausmündung  der 
Urethra  in  das  Rectum,  die  urethro-rektalenKommunikationen 
Nach  der  Lage  der  abnormen  Mastdarmausmündung  kann  unter- 
schieden werden  ein  Anus  urethralis,  scrotalis  und  perinealis  (Ahl- 
feld) ;  später  wurde  von  Ziegenspeck  noch  ein  Anus  suburethralis  als 
besondere  Form  abgegrenzt.  Schneider  hat  in  Anlehnung  an  Stieda 
folgende  Einteilung  aufgestellt,  die  die  einzelnen  Formen  dieser  Fehl- 
bildungen gut  auseinanderhält. 

I.  Atresia  ani  s.  recti  simplex. 
II.  Atresia  ani  s.  recti  complicata. 

a)  Kommunikation  des  Mastdarmes  mit  inneren  Hohlorganen, 
eventuell  auch  nur  blinde  Endigung  oder  abnorme  Fixation 
des  Rectums  an  diesen: 

1.  Communicatio  recti  cum  vesica. 

2.  Communicatio  recti  cum  parte  prostatica  urethrae. 

b)  Extraurethrale,  nach  außen  führende  Gänge  des  Mastdarmes : 

1.  Ductus  recti  suburethralis  (praescrotalis,  extra-,  intraprae- 
putialis). 

2.  Ductus  recti  scrotalis. 

3.  Ductus  recti  perinealis. 

III.  Anus  apertus  cum  communicatione  urethro-rectali  et  pene  rudi- 
mentario. 

Die  häufigste  Form  ist  die  reine  Anal-,  bzw.  Rektalatresie 
(Gruppe  I),  die  zu  den  Fehlbildungen  des  Enddarmes  zählt  (siehe  dort). 
Viel  seltener  sind  die  Fehlbildungen  der  Gruppe  II  und  III.  Die 
Atresia  ani  vesicalis  zählt  zu  den  Fehlbildungen  der  Harnblase  (vgl. 
den  diesbezüglichen  Abschnitt).  In  diesem  Zusammenhang  sind  die 
tiefer  hegenden  abnormen  Ausmündungen  des  Mastdarmes  von 
Interesse. 

Bei  der  Atresia  ani  urethralis  mündet  das  Rectum  abnorm  in 
die  Harnröhre  (Fig.  35).  Parin  konnte  unter  199  Fällen  von  Atresia  ani 
complicata  36  einschlägige  Befunde  im  Schrifttum  sammeln  (weitere 
Literatur  Kermauner,  Anders,  Sternberg).  Lediglich  Knaben  werden 
von  dieser  Fehlbildung  betroffen.  Es  besteht  ein  feiner  Kanal  zwischen 
den  in  der  Regel  tief  unter  dem  verschlossenen  After  gelegenen  Mast- 
darmblindsack und  der  Urethra.  Die  Einmündungssteile  hegt  in  der 
Urethra  entweder  im  Bereiche  der  Pars  prostatica,  in  Höhe  des  Colli - 
culus  seminalis  oder  weiter  hinten  in  der  Pars  membranacea  urethrae. 
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Die  Verbindung  ist  zumeist  eng,  nur  selten  geräumig  (z.B.  Page),  der 
Kanal  wechselnd  lang,  oft  sehr  lang  (bis  10  cm,  z.  B.  Flagini),  häufg 
auch  nur  kurz,  so  daß  der  Mastdarm  unmittelbar  der  Urethra  anliegt 
(z.  B.  Stettiner).  Nie  wurde  eine  Verbindung  mit  den  vorderen  An- 
teilen der  Harnröhre  beobachtet.  An  Stelle  des  atretischen  Afters 
findet  sich  eine  zuweilen  stärker 
braun  pigmentierte  Haut  mit  ra- 
diärer Faltung  (Parin),  manch- 
mal aber  auch  eine  ganz  nor- 
male Haut  oder  eine  grübchen- 
förmigeEindellung.  In  etwa  40% 
der  Fälle  (Parin)  besteht  eine 
Atresia  ani  et  recti.  Selten  endet 
der  Rektalgang  blind  im  Gewebe 
der  Prostata  ohne  Kommunika- 
tion mit  der  Urethrallichtung 
(z.B.  Dienst).  Gelegentlich  wur- 
den auch  andere  Mißbildungen 
des  Genitaltraktes  bei  einschlä- 
gigen Fällen  beobachtet  (Borr- 
mann, Dienst,  Priesel). 

Beim  Anus  suburethra- 
lis  mündet  der  meist  lange  Rek- 
talgang an  der  Penisunterfläche. 
Die  Mündung  kann  gelegen  sein 
im  Bereiche  der  Glans  penis, 
innerhalb  des  Präputialsackes 
(Cruveilhier,  Esmarch,  Stern- 
berg), an  der  Penishaut,  meist 
hinter  dem  Ansatz  der  Vorhaut 
(Laewen),  wie  auch  an  der  Pe- 
niswurzel  (Ziegenspeck).  Eine 
blinde  Endigung  des  Rectal- 
ganges beobachteten  Späth,  Eng- 
lisch und  Stieda.  Der  meist  feine 
Rektalgang  liegt  unter  der  Haut 
an  der  Unterfläche  des  Penis, 
zieht  nach  rückwärts  zum  Sep- 
tum  scroti  oder  mehr  unter  die 
Raphe  desselben.    Am  Damm 


Fig.  35.  Atresia  ani;  anus  anoma- 
lus  urethralis.  (Altes  Musealpräp.  d. 
Patholog.  -Anatom.  Univ. -Inst.  Wien 
Nr.  1883,  3  Tg.,  männl.).  Rectum  dik- 
tiert, endet  blind  am  Grund  des  Ca- 
vum  Douglasi,%er  trichterförmig  ein- 
gezogenen Analgrube  angeheftet.  Von 
der  Vorderwand  des  Rectums,  nahe  der 
blinden  Endigung  dünner  Kanal  zur 
Urethra,  welcher  knapp  distal  des  Sa- 
menhügels ausmündet  (Sonde).  Penis 
normal  entwickelt,  Hoden  bds.  im 
Scrotum  j 


liegt  der  Gang  oberflächlich,  zu- 
weilen auch  tiefer,  oft  im  Bereiche  der  Dammraphe  und  endet  in  dem 
erweiterten,  meist  weit  nach  kaudal  reichenden  Rectumblindsack.  Das 
Scrotum  war  bei  Laewen  gespalten.  An  Stelle  des  atretischen  Anus 
findet  sich  eine  grübchenförmige  oder  rinnenartige  Eindellung,  manch- 
mal fehlt  jede  Andeutung  eines  Afters.  Histologische  Untersuchungen 
(Stieda,  Sternberg)  zeigten  bei  Sternberg  als  Auskleidung  des  Ganges 
ein  niedriges  Zylinderepithel,  sowie  eine  eigene  Muscularis,  bei  Stieda 
fehlte  eine  epitheliale  Auskleidung,  deren  Fehlen  auf  wiederholte  Son- 
dierungsversuche zurückzuführen  sein  dürfte.  An  der  Hautmündung 
des  Ganges  fand  sich  ein  epidermoidales  Epithel. 
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Der  Anus  scrotalis  bzw.  perinealis  stellt  die  seltenste  Form 
einer  abnormen  Ausmündung  des  Mastdarms  dar  und  Parin  konnte 
unter  199  Fällen  von  Atresia  ani  complicata  lediglich  25  mal  eine  solche 
abnorme  Ausmündung  des  Rectums  finden.  Beim  Anus  scrotalis  mün- 
det der  ähnlich  wie  oben  beschrieben  verlaufende  Rektalgang  hinter 
der  Wurzel  des  Penis,  in  der  Mitte  der  Raphe  des  Scrotums  oder  hinter 
derselben  aus  (vgl.  Laewen).  Beim  Anus  perinealis  liegt  die  Mündung 
des  Rektalganges  in  der  Raphe  des  Perineums. 

Ein  Gegenstück  zu  der  Atresia  ani  urethralis  stellen  die  urethro- 
rektalen  Kommunikationen  dar.  Sie  sind  ein  sehr  seltenes  Vor- 
kommnis und  immer  verknüpft  mit  einem  Defekt  oder  hochgradigen 
Verkümmerung  des  Penis  und  einem  Mangel  der  Pars  pendula  urethrae 
(Lit.  Steckmetz,  Beobachtungen  von  Imminger,  Nelaton,  Goschler, 
Räuber,  Oberteufel,  Harris,  Sternberg,  Stoll,  Bernardinelli  und 
Mitarb.).  Der  Anus  ist  bei  diesen  Fehlbildungen  offen  und  an  normaler 
Stelle  gelegen.  Er  stellt  somit  den  einzigen  Ausgang  der  harn-  und 
samenableitenden  Wege  dar  und  Beobachtungen  im  Mannesalter  — 
diese  Art  der  Fehlbildungen  sind  durchaus  mit  dem  Leben  vereinbar  — 
zeigten  auch  tatsächlich  eine  Samenentleerung  aus  dem  After  (Räuber, 
Goschler). 

Die  formale  Genese  des  Anus  anomalus  urethralis  und  der  urorek- 
talen  Kommunikationen. 

Bei  der  Besprechung  der  Entstehung  dieser  Fehlbildungen  gehen 
wir  von  der  im  embryologischen  Abschnitt  dieses  Beitrages  befind- 
lichen Figur  10  aus.  Hier  liegen  Anus  und  Orificium  externum  sinus 
urogenitalis  unmittelbar  nebeneinander  —  nur  durch  das  kurze  Peri- 
neum getrennt.  Dieses  ist  in  dem  Stadium  der  Figur  (22  mm  langer 
menschlicher  Embryo)  noch  von  entodermalem  Epithel  bedeckt.  Die 
späteren  Entwicklungsstadien  zeigen  nun  ein  sehr  wesentliches  Längen- 
wachstum des  Dammes,  wodurch  Analöffnung  und  Ausmündung  der 
Harnröhre  immer  mehr  voneinander  entfernt  werden.  Bei  Besichtigung 
des  Dammes  von  außen  ist  jedoch  in  noch  älteren  Stadien  (vgl.  Fig.  11) 
Anus  und  Ausmündung  des  Sinus  urogenitalis  noch  recht  eng  bei- 
einander. Wenn  ein  derartiger  Zustand  bestehen  bleibt,  so  kommt  eine 
Fehlbildung  zustande,  wie  sie  z.  B.  von  Klaften  und  Politzer  (1937) 
beschrieben  wurde.  Von  der  kontinuierlichen  Schnittreihe  dieses  Prä- 
parates wurde  die  Mediansagittalrekonstruktion  gewonnen,  welche 
hier  in  Figur  36  wiedergegeben  ist.  Hier  liegen  Anus  und  Urethral  - 
mündung  dicht  nebeneinander  und  das  Urorektalseptum  ist  just  als 
ein  dünner  Gewebssporn  im  Bilde  erkenntlich.  Denken  wir  nun  diesen 
Sporn  durch  gehemmte  Septierung  der  Kloake  in  ventralen  Kloaken- 
rest und  Rectum  hypoplastisch  und  ., hochstehend",  dann  werden 
Sinus  urogenitalis  und  Rectum  in  einen  gemeinsamen  Hohlraum,  eine 
Kloake  münden,  die  sich  ihrerseits  wieder  an  der  Oberfläche  des  Em- 
bryo öffnet.  Auf  diese  Art  und  Weise  entstehen  bei  der  Frau  Aus- 
mündungen vom  Typus  des  Anus  anomalus  vestibularis  (Fig.  36), 
beim  Manne  Formen  wie  der  Anus  anomalus  perinealis,  scrotalis  usw. 
Denken  wir  uns  in  einem  Falle  wie  dem  der  Figur  36  noch  eine  Ure- 
thralmembran  vorhanden  und  nun  die  Ausmündung  der  Urethra  mehr 
und  mehr  sich  spitzenwärts  gegen  die  Glans  penis  sich  verschiebend, 
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dann  wird  unter  Nachrücken  der  dorsalen  Afterlippe  mehr  und  mehr 
die  gemeinsame  Ausmündung  der  Kloake  auf  die  Urethra  gelangen. 
Das  gemeinsame  der  Kloake  gleichzusetzende  Endstück  des  Mündungs- 
gebietes wird  sich  kranialwärts  (dorsalwärts)  gabeln  und  einerseits  in 
die  Blase,  andererseits  ins  Rectum  führen ;  das  ist  der  Anus  anomalus 
urethralis.  In  gleicher  Weise  sind  auch  die  Harnkotfisteln  erklärlich. 

Diese  Fälle  gehören  nicht  nur  zu  den  Kloakenfehlbildungen,  son- 
dern es  bestehen  bei  ihnen  mediane  Defekte,  wie  sie  mit  Recht  von 
Feller  und  Sternberg  den  sirenoiden  Fehlbildungen  zugewiesen 
werden.  Wir  haben  schon  beim  Falle  der  Fig.  36  anzunehmen,  daß  hier 


Su  OSC 
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Fig.  36.  Graphische  Median- Sagittalrekonstruktion  der  Hohlgebilde  des  kau- 
dalen  Körperendes.  D  weiter  Abschnitt  des  Darmes,  T  Endtrichter  des  Darmes, 
A  Anus,  C  Clitoris,  O  Orificum  externum  Sinus  urogenitalis,  S  Septum  uro- 
rektale,  Su  Sinus  urogenitalis,  Bl  Blindsack  im  Bereiche  des  Endabschnittes  des 
Darmrohres.  Nach  Klaften  und  Politzer,  Beitr.  path.  Anat.  99:  74  (1937). 

eine  Wachstumsstörung  des  Septum  urorectale  (Kloakenseptum)  bzw. 
des  aus  ihm  entstehenden  Dammes  bestand.  Schon  dies  allein  erlaubt 
die  Fehlbildung  den  Sirenen  (im  weitesten  Sinne)  anzuschließen. 
Nebenbei  enthalten  Fehlbildungen  dieser  Art,  wie  oben  ausgeführt 
wurde,  auch  weitere  mediane  Gewebsdefekte,  wie  mangelhafte  Aus- 
bildung des  Penis,  Unvollkommenheiten  des  kaudalen  Wirbelsäulen- 
endes, der  Chorda  und  des  Rückenmarkes  usw. 

IV.  Die  Mißbildungen  des  Penis  und  der  Glans  penis 

Die  innigen  und  gemeinschaftlichen  entwicklungsgeschichtlichen 
Beziehungen  zwischen  Penis  und  Urethra  machen  es  verständlich,  daß 
Mißbildungen  des  Penis  mit  solchen  der  Harnröhre  verknüpft  sind,  wie 
auch  umgekehrt  bei  den  Mißbildungen  der  Urethra  Fehlbildungen  des 
Penis  anzutreffen  sind  und  wir  haben  bei  der  Besprechung  der  Bil- 
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dungsanomalien  der  Harnröhre  wiederholt  auf  gleichzeitig  bestehende 
Fehlbildungen  des  männlichen  Gliedes  hingewiesen.  Schneider  unter- 
scheidet in  einer  übersichtlichen  Einteilung  folgende,  vorwiegend  den 
Penis  betreffende  Mißbildungen:  1.  Mangel-  und  Kümmerformen,  so- 
wie angeborene  Verunstaltungen,  partielle  Defekte  und  Torsionen  des 
Gliedes,  2.  Doppelbildungen,  3.  Verlagerungen,  schließlich  4.  Miß- 
bildungen der  Glans,  des  Präputiums  und  des  Frenulums. 


1 .  Mangel  und  Kümmerformen  des  Penis,  angeborene  Verunstaltungen 

Nach  Schneider  ist  es  oft  sehr  schwierig,  ja  geradezu  unmöglich, 
eine  Grenze  zwischen  einem  völligen  Penismangel  und  einer  hoch- 
gradigen Verkümmerung  des  Gliedes  zu  ziehen.  Beide  Zustände  finden 
wir  zu  allermeist  im  Rahmen  komplizierter  Fehlbildungen,  die  auch 
andere  Teile  des  Genitalsystems  betreffen.  So  finden  wir  Defekte  oder 
hochgradige  Kümmerformen  als  Teilerscheinungen  der  so  mannig- 
fachen Kloakenfehlbildungen  einschließlich  der  urethro -rektalen  Kom- 
munikationen. Weiterhin  Kümmerformen,  die  sich  der  Virga  palmata 
anschließen.  Bei  den  Spaltbildungen  der  Urethra  (Hypo-  und  Epi- 
spadie)  stellen  bei  den  höhergradigen  Formen  Verkümmerungen  des 
Penis  die  Regel  dar.  Bei  hypogenitalen  Zuständen,  wie  sie  durch  ver- 
schiedenste Ursachen  ausgelöst  werden  können,  ist  eine  Unterentwick- 
lung des  Penis  gleichfalls  die  Regel.  Grobe  Verunstaltungen  bzw.  Ver- 
kümmerungen können  schließlich  auch  durch  eine  Störung  des  inneren 
Aufbaues  des  Gliedes  (meist  sind  die  Schwellkörper  betroffen)  ver- 
ursacht werden  und  schließlich  sind  solchen  Zuständen  auch  die 
Drehungen  des  Penis  zuzuzählen. 

Bei  höhergradigen  Kloakenfehlbildungen  finden  wir  stets 
eine  Mitbeteiligung  des  äußeren  Genitales  und  die  entwicklungsge- 
schichtlichen Störungen  (vgl.  Kermauner,  Anders),  welche  bei  dieser 
Art  von  Mißbildungen  vorliegen,  machen  es  verständlich,  daß  in  ein- 
schlägigen Fällen  mannigfache  Fehlbildungen  des  Genitaltraktes  vor- 
kommen können.  Sie  reichen  in  ihrem  Formenkreis  von  partiellen  De- 
fekten der  Harnröhre  oder  völligem  Mangel  der  Durchbrechung  des 
Gliedes,  Atresia  ani  mit  abnormer  Ausmündung  des  Rectums  bis  zu 
einer  so  hochgradigen  Verkümmerung  der  äußeren  Geschlechtsorgane, 
daß  die  Bestimmung  des  Geschlechtes  unmöglich  wird.  Im  Rahmen 
dieses  Formenkreises  wurden  auch  Defekte  und  hochgradige  Verküm- 
merungen des  Penis  gesehen  (vgl.  Burckhardt,  Kermauner,  Priesel). 
Andererseits  wurden  selten  auch  Zustände  beobachtet  (Kaufmann, 
Burckhardt,  Voll,  Taglicht,  Magid  u.  a.),  bei  denen  der  Penis  mehr 
oder  minder  gut  entwickelt  war,  jedoch  ein  Mangel  der  Urethra  vorlag 
und  das  zentrale  Ende  des  Sinus  urogenitalis  als  Blindkanal  im  Be- 
reiche des  Beckenbodens  endete  oder  überhaupt  keine  Abtrennung  von 
der  Kloake  stattgefunden  hat.  Diese  oft  recht  komplizierten  Fehl- 
bildungen sind  in  der  Regel  mit  einem  Leben  nicht  vereinbar,  im 
Gegensatz  zu  anderen,  gleichfalls  diesem  Formenkreis  zugehörenden 
Fehlbildungen,  bei  denen  die  Urogenitalmembran  verschlossen,  der 
After  jedoch  offen  ist.  Als  Restzustand  der  Kloakenaufteilung  findet 
sich  eine  urethro-rektale  Kommunikation;  der  Penis  ist  bei 
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dieser  Gruppe  von  Fehlbildungen  in  der  Regel  sehr  stark  verkümmert 
oder  fehlt  vollkommen  (vgl.  S.  972). 

Abnorme  Verwachsungen  zwischen  Penis  und  Scrotum,  soge- 
nannte Vi  rga  palmata,  können  in  Form  einer  schwimmhautähn- 
■  liehen  Hautduplikatur  oder  in  Form  mehr  flächenhafter  Verwach- 
sungen bestehen.  Ihr  häufiges  Vorkommen  bei  Hypospadien  wurde 
oben  bereits  erwähnt. .  Sie  wurden  jedoch  gelegentlich  auch  ohne  zu- 
gleich bestehende  hypospadische  Veränderungen,  bei  normaler  Aus- 
mündurig  der  Urethra  gesehen. 

Bei  den  schwersten  Graden  zeigt  der  Penis  eine  mehr  oder  minder 
ausgeprägte  Verkümmerung,  meist  ist  nur  die  Glans  deutlich  erkenn- 
bar, die  nach  abwärts  zu  geknickt  sein  kann.  Manchmal  erreicht  die 
Verkümmerung  so  schwere  Grade,  daß  der  Penis  überhaupt  zu  fehlen 
scheint,  sich  aber  bei  genauerer  Untersuchung  als  abnorm  klein  und 
zwischen  den  Skrotalwülsten  verborgen  erweist.  Histologisch  konnte 
Schultze  in  einem  einschlägigen  Fall  einen  normalen  Aufbau  des  stark 
verkleinerten  Gliedes  feststellen.  Die  Präputialöffnung  kann  phimo- 
tisch  verengt  sein,  liegt  oft  an  der  Vorderseite  des  Scrotum  und  wird 
an  ihrer  Unterseite  von  einer  konkaven  Hautfalte  umgeben  („Phimosis 
scrotalis"  nach  Boutellier,  vgl.  weiter  Lemke,  van  Leersum,  A  evoli, 
Fuchsig  u.  a.).  Bei  geringeren  Graden  ist  die  Glans  gut  entwickelt,  das 
Präputium  geht  an  seiner  Unterseite  direkt  in  die  Haut  des  Scrotums 
über,  der  Peniskörper  ist  stark  verkürzt,  gebogen,  die  deckende  Haut 
im  Gegensatz  zur  Skrotalhaut  faltenlos,  pigmentarm  (Sieber,  Marten; 
vgl.  auch  Kaufmann).  Bei  den  geringsten  Graden  dieser  Fehlbildung 
ist  der  Peniskörper  in  wechselnder  Ausdehnung  an  seiner  Unterseite 
durch  eine  median  gelegene,  schwimmhautähnliche  Hautduplikatur 
mit  dem  Hodensack  verbunden.  Diese  Form  wird  häufig  bei  der  Hypo- 
spadie  angetroffen,  kommt  jedoch  auch  bei  normaler  Lage  des  Harn- 
röhrenostiums  vor  (Chretien,  Sievers  u.  a.). 

Über  die  bei  der  Epi-  und  Hypospadie  vorkommenden  Ver- 
kümmerungen des  Penis  vgl.  S.  962,  bzw.  965. 

Im  Rahmen  des  Hypogenitalismus  finden  wir  eine  Kleinheit 
oder  Verkümmerung  des  Penis  bei  Unterentwicklung  der  Keimdrüsen 
(infantilistische  Verkümmerung)  oder  bei  Frühatrophie  oder  Entfer- 
nung der  Gonaden  (eunuchoide  Verkümmerung).  Die  Verkümmerung 
des  Gliedes  erklärt  sich  aus  dem  funktionellen  Ausfall  der  Gonaden  und 
der  damit  verbundenen  fehlenden  hormonalen  Wachstumsbeeinflus- 
sung. 

Partielle  Defekte  des  Penis  sind  äußerst  selten.  Die  wenigen 
Fälle  betreffen  die  Schwellkörper  des  Gliedes,  die  nur  teilweise  ent- 
wickelt sein  können  (Dumreicher,  Fischer),  so  daß  dann  der  Penis  ein 
dünnes  Rohr  oder  ein  schlaffes,  sackartiges  Gebilde  darstellt.  Bei 
Dumreicher  war  die  Eichel  angedeutet  vorhanden,  bei  Fischer  fehlte 
auch  diese  vollkommen. 

Angeborene  Torsionen  des  Gliedes  sind  gleichfalls  selten  und 
gehen  auf  eine  ungleichmäßige  Entwicklung  der  Schwellkörper  zurück. 
Die  Torsionen  erfolgen  um  die  Längsachse  des  Penis  und  können  bei 
den  schwersten  Graden  bis  180°  betragen,  so  daß  dann  das  Dorsum 
penis  nach  abwärts  sieht.  Die  Raphe  des  Penis  ist  entsprechend  der 
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Drehung  nach  seitlich  verlagert.  Leichte  Grade  von  angeborenen 
Penistorsionen  bestehen  in  einer  Schrägstellung  des  sonst  vertikal  ste- 
henden Spaltes  des  Urethralostiums.  Es  wurde  schon  früher  erwähnt, 
daß  Torsionen  des  Gliedes  häufig  mit  Hypospadien  verknüpft  sind, 
doch  wurden  Torsionen  auch  ohne  Hypospadie  beobachtet  (Caddy, 
Lyon,  Sievers). 

2.  Die  Doppelbildungen  des  Penis 

Diese  Form  der  Penisfehlbildung  wird  im  Schrifttum  vielfach  auch 
als  Doppelpenis,  Penisspaltung,  Diphallus  (totalis  oder  partialis),  Penis 


Fig.  37.  Duplicitas  horicontalis  penis.  Klin.  Beobachtung:  Erwachsener 
mit  totaler  horizontaler  Verdoppelung  des  Penis.  Beide  Glieder  gut  entwickelt, 
das  proximal  gelegene  mit  einer  penilen  Hypospadie.  (Das  Bild  wurde  vor  vielen 
Jahren  von  Prof.  Behdjet  Sabit,  urolog.  Klinik  Stambul,  der  Sammlung  des 
Embryolog.  Inst.  d.  Univ.  Wien  überlassen) 

duplex,  bifidus,  fissus  u.  dgl.  bezeichnet.  Die  erste  Beobachtung  der 
Fehlbildung  geht  auf  Wecker,  1609  zurück  (Schneider).  Bis  zum  Jahre 
1895  waren  nach  Ballantyne  und  Skirwing  (vgl.  auch  Neugebauer, 
1898)  18  Fälle  im  Schrifttum  bekannt,  während  Schneider  (1928)  die 
Zahl  der  Beobachtungen  mit  38  Fällen  angibt.  Im  neueren  Schrifttum 
konnten  wir  noch  10  weitere  Fälle  finden,  so  daß  etwa  gegen  50  ein- 
schlägige Beobachtungen  in  der  Literatur  verzeichnet  sein  dürften. 
Einschlägige  Fälle  stammen  von  Wecker,  Valentin,  Ollsner,  Nie- 
mann, Loder,  Smith,  Buren  und  Keyes,  Sangalli,  Taruffi,  Englisch, 
Ballantyne  und  Skirwing,  Cole,  Sixtus,  Morgan,  Küttner,  Keppel, 
Lange,  Beck,  Volpe,  Novotny,  Heller,  Ribera,  Pallin,  Trenkler, 
Leoni,  Pires,  Vaudescal,  Lipschütz,  Corrado,  Bruni,  Körchow,  Sabis, 
Payr,  Banza,  Tschmarke,  Nesbit  und  Bromme,  Harrenstein,  Donald, 
Bokay,  Priesel  sowie  Davis. 

Nach  Schneider  können  2  verschiedene  Typen  der  Penisverdoppe- 
lung  unterschieden  werden  und  zwar  1.  eine  Duplicitas  verticalis, 
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bei  welcher  die  verdoppelten  Anteile  des  Penis  seitlich  zur  Medianen 
nebeneinander  liegen  und  2.  die  Duplicitas  horizontalis  (Fig.  37), 
die  weitaus  seltener  vorkommt  und  bei  welcher  die  beiden  Teile  des 
verdoppelten  Gliedes  in  der  Medianlinie  übereinander  liegen  (z.  B. 
Fälle  von  Niemann,  Novotny,  Ribera,  Valentin,  Fig.  37).  Weiterhin 
können  verschiedene  Grade  der  Doppelbildung  unterschieden  werden. 


Fig.  38.  Diphallia  totalis  (Blasendarmgenitalspalte).  (Altes  Musealpräparat 
d.  Patholog. -Anatom.  Univ. -Inst.  Wien).  Verdoppelung  des  Penis  mit  deutlicher 
Glans  und  Präputium  (b,  b'),  doppelte  Skrotalanlage  (c,  c'),  gespaltene,  ektope 
Harnblase,  gespaltene  Symphyse,  dazwischen  Ausmündung  des  Darmes 
(a,  Sonde),  Atresia  ani.  Rechts  Bauch-,  links  Leistenhoden;  Defekt  des  Dick- 
darmes und  der  Milz,  Hernia  umbilicalis.  (Die  genaue  Beschreibung  des  Prä- 
parates findet  sich  bei Kermauner,  Biologie  u.  Pathologie  desWeibes,  Bd.  3:533, 
sowie  Priesel,  Hdb.  path.  Anat.  Bd.  VI/3: 107) 

Meist  sind  die^beiden  Penis  gleich  gut  entwickelt  und  symmetrisch, 
seltener  findet  sich  eine  ungleiche^  Entwicklung.  Bei  den  geringen 
Graden  beschränkt  sich  die  Verdoppelung  auf  die  Glans  penis,  während 
das  Präputium  der  verdoppelten  Glans  gemeinsam  ist,  —  Diphallus 
glandaris  (z.  B.  Buren  und  Keyes,  Novotny,  Heller,  Pallin,  Leoni). 
Der  Peniskörper  scheint  bei  dieser  Form  der  Verdoppelung  einheitlich, 
doch  kann  sich  die  Verdoppelung  auch  noch  nach  weiter  hinten  fort- 
setzen (Leoni).  Bei  Leoni  war  die  verdoppelte  Glans  penis  unsym- 
metrisch ausgebildet,  bei  Corrado  die  Schwellkörper  des  Penis  getrennt 
und  gingen  in  die  doppelte  Glans  über. 

Bei  höherg radigen  Formen  findet  sich  auch  eine  Verdoppelung 
des  Peniskörpers,  wobei  dann  lediglich  nur  im  Bereiche  der  Penis- 
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wurzel  ein  mehr  oder  minder  langes  Stück  des  Penisschaftes  einheitlich 
ist,  —  Diphallus  bifidus  (z.B.  Valentin,  Ollsner,  Sixtus,  Cole, 
Ballantyne  und  Skirwing,  Englisch,  Trenkler,  Pires,  Vaudescal, 
Lipschütz).  Bei  Küttner  war  der  Penisschaft  bis  in  Höhe  der  Pars 
membranacea  urethrae  verdoppelt. 

Bei  den  schwersten  Graden  findet  sich  eine  vollständige  Ver- 
doppelung des  Penis  und  der  Urethra,  welche  getrennt  in  die  zumeist 
dann  auch  gedoppelte  Harnblase  mündet,  —  Diphallus  totalis 
(Fig.  38).  Einschlägige  Beobachtungen  finden  sich  bei  Taruffi» Lange, 
Volpe,  Corrado,  Bruni,  Nesbit  und  Bromme,  Harrenstein  u.  a.  Die 
beiden  Teile  des  verdoppelten  Penis  können  gleich  oder  ungleich  ent- 
wickelt sein,  gelegentlich  zeigt  der  zweite,  kleinere  Penis  nur  2  Schwell- 
körper (z.  B.  Tschmarke).  Ebenso  zeigt  die  Ausbildung  der  beiden 
Urethrae  Unterschiede.  Die  Harnröhre  kann,  meist  in  den  schlechter 
entwickelten  Penis  ganz  oder  partiell  verschlossen  sein  (Buren  und 
Kees,  Ballantyne  und  Skirwing,  Keppel,  Vaudescal,  Tschmarke 
u.  a.);  bei  Beck  zeigten  beide  Urethrae  eine  blinde  Endigung.  Selten 
wurde  eine  epispadische  Harnröhrenmündung  (Körchow),  häufiger  in 
einem  oder  beiden  Gliedern  eine  Hypospadie  gefunden  (Sangalli,  Mor- 
gan, Pires,  Trenkler,  Lipschütz,  Fig.  37).  Sixtus  und  Englisch  sahen 
eine  hypospadische  Harnröhrenöffnung  an  der  Teilungsstelle  bei  einem 
Penis  bifidus.  Eine  zugleich  bestehende  perineale  Hypospadie  konnte 
Morgan  beobachten.  Manchmal  findet  sich  die  Harmöhre  in  einem 
oder  beiden  Gliedern  (Priesel)  an  der  Unterseite  in  Form  einer  seich- 
ten, schleimhautüberzogenen,  zur  Glans  ziehenden  Rinne  (Englisch, 
Pires,  Trenkler).  Verschiedenes  Verhalten  kann  die  Harnblase 
zeigen.  Bei  den  geringen  Graden  ist  sie  zumeist  einfach  (Küttner, 
Vaudescal),  bei  der  totalen  Diphallie  hingegen  gleichfalls  verdoppelt 
(Sangalli,  Volpe,  Corrado,  Bruni,  Loder,  Smith,  Nesbit  und  Bromme), 
bei  Lange  war  die  Blase  durch  ein  Septum  in  2  Hälften  unterteilt.  In 
jede  Blase  mündete  ein  Ureter  ein.  In  seltenen  Fällen  ist  die  Fehl- 
bildung  mit  einer  Blasenexstrophie  vergesellschaftet  (Beck,  Sabis, 
Priesel),  wie  auch  mehrfach  abgeheilte  Blasenspaltenbildungen  in 
Form  von  Narbenfeldern  am  Unterbauch  beobachtet  wurden  (Buren 
und  Keles,  Corrado,  Bruni,  Kolchow),  bei  Sangalli  lag  zugleich  eine 
Bauchwandhernie,  bei  Priesel  eine  Hernia  umbilicalis  vor.  Am  Ske- 
lett wurden  beobachtet  Spaltbeckenbildungen  (Sangalli,  Taruffi, 
Morgan,  Volpe,  Corrado,  Priesel),  nur  selten  eine  Verdoppelung  des 
kaudalen  Abschnittes  der  Wirbelsäule  (Pallin,  Tschmarke).  Das  Scro- 
tum  zeigt  je  nach  dem  Grad  der  Verdoppelung  ein  verschiedenes  Ver- 
halten. Bei  partiellen  Verdoppelungen  pflegt  es  einheitlich  zu  sein,  sel- 
tener abnorm  dreiteilig  durch  einen  von  2  seitlichen  Scrotalraphen  be- 
grenzten, median  gelegenen  dritten  Anteil.  Vollständige  Verdoppe- 
lungen des  Penis,  die  mit  einer  Verdoppelung  der  Urethra  und  der 
Harnblase  einhergehen,  zeigen  in  der  Regel  auch  ein  doppeltes  Scrotum 
in  dessen  vollkommen  getrennten  beiden  Hälften  je  ein  Hoden  liegt. 
Manchmal  wurde  auch  eine  Hodenretention  gesehen  (Priesel).  Ist  die 
Diphallie  mit  einer  Hypospadie  kombiniert,  so  kann  neben  einer  Spalt- 
bildung des  Scrotums  auch  eine  präpenile  Lage  desselben  vorkommen 
(Buren  und  Keyes,  Morgan).  Von  den  übrigen  Anteilen  des  Genital- 
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traktes  kann  die  Prostata  eine  ungleichmäßige  Entwicklung  und  Aus- 
bildung zeigen  (Tschmarke),  manchmal  auch  verkümmert  sein  oder 
vollkommen  fehlen  (Sangalli,  Corrado),  entsprechend  einer  Verdoppe- 
lung der  Urethra  jedoch  auch  verdoppelt  sein,  wobei  beide  Teile  der 
Vorsteherdrüse  in  der  Mitte  zusammenhängen  oder  ineinander  über- 
gehen können  (Lange).  Die  samenableitenden  Wege  sind  in  der  Regel 
normal  ausgebildet. 

Der  Anus  und  das  Rectum  sind  bei  den  geringen  Graden  dieser 
Fehlbildung  meist  einfach  entwickelt.  Bei  höheren  Graden  jedoch 
können  sie  mitbetroffen  sein,  wobei  dann  2  Analöffnungen  bestehen, 
die  meist  etwas  atypisch,  mehr  lateral  oder  subscrotal  gelagert  sind 
(Taruffi, Corrado,  Bruni).  Bei  Priesel  zeigt  die  abnorme,  zwischen  der 
gespaltenen  Blase  gelegene  Aftermündung  eine  sagittal  gestellte  Mem- 
bran, durch  welche  die  Mündung  in  2  Hälften  unterteilt  wurde.  Ein 
einheitliches,  etwas  nach  lateral  verlagertes  Rectum  konnte  Sangalli 
in  einer  einschlägigen  Beobachtung  finden.  Häufig  findet  sich  eine 
Atresia  ani  (Lange,  Küttner,  Volpe,  Priesel),  welche  in  der  Mehr- 
zahl der  Fälle  eine  Atresia  ani  complicata  ist,  wobei  je  nachdem,  ob  das 
Rectum  einfach  angelegt  oder  verdoppelt  ist,  sich  ein  oder  zwei  Ani 
urethrales  finden.  Selten  ist  eine  einfache  Analatresie  (Pallin).  Die 
Verdoppelung  kann  noch  weitergehen  und  neben  dem  Rectum  auch  das 
Steißbein  betreffen  (Pallin)  ;  bei  Volpe  fand  sich  auch  eine  Verdoppe- 
lung des  Dickdarmes,  welcher  in  der  Beobachtung  von  Priesel  fast 
zur  Gänze  fehlte. 

Diese  höchsten  Grade  von  Doppelbildungen,  welche  den  Penis,  die 
Blase  und  das  Rectum  betreffen,  wären  nach  Schneider  mit  Recht  als 
Dipygia  dipus  zu  bezeichnen.  An  sie  schließen  noch  weitergehende 
Verdoppelungen  des  hinteren  Körperendes  an,- bei  denen  zwischen  den 
verdoppelten,  weit  auseinander  weichenden  äußeren  Geschlechtsteilen 
eine  3.  untere  Extremität  entwickelt  ist,  welche  mit  den  dorsalen  An- 
teilen des  Beckens  durch  Weichteile  im  Zusammenhang  steht  (Acton 
und  Velpeau,  zit.  nach  Küttner,  Lorthioir,  Allan),  —  Dipygia 
tripus.  Diese  überzählige  Extremität  ist  plump,  die  Zahl  der  Zehen 
verdoppelt,  so  daß  zwei  unvollkommen  getrennte,  bzw.  verschmolzene 
untere  Extremitäten  vorliegen.  Manchmal  können  sie  jedoch  völlig 
getrennt  sein,  Dipygia  tetrapus,  wobei  meist  die  medial  gelegenen 
schlechter  als  die  lateralen  entwickelt  sind  (vgl.  Neugebauer,  Hübner), 
so  daß  dann  hier  eine  nicht  vollkommene  Duplicitas  posterior  vorliegt. 
Auch  bei  vorderen  Duplizitäten  wurde  manchmal  eine  Verdoppelung 
des  Phallus  gesehen  (Stefanis,  vgl.  Schneider). 

Die  Fortpflanzungsfähigkeit  ist  bei  den  Doppelbildungen  des  Penis 
meist  infolge  Unmöglichkeit  der  Kohabitation  aufgehoben,  doch  sind 
nach  Schneider  bei  stärkerer  Divergenz  der  beiden  Glieder  jedes,  falls 
nicht  ein  Verschluß  einer  Urethra  vorliegt,  zur  Kohabitation  geeignet. 
Tschmarke  war  in  seiner  Beobachtung  eine  Verzögerung  der  sexuellen 
Entwicklung  aufgefallen.  Über  Vererbung  ist  im  Schrifttum  nichts 
bekannt  geworden. 

Die  Diphallie  ist,  wenn  zugleich  eine  teilweise  Verdoppelung  des 
Achsenskeletts  vorliegt,  ohne  weiteres  als  Doppelmißbildung  zu  er- 
klären und  stellt  dann  den  geringsten  Grad  einer  Duplicitas  posterior 

7    Schwalbe-Gruber,  Morphologie  der  Mißbildungen,  III.  3. 
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dar.  Nach  Schneider  stellt  auch  die  Diphallie  mit  überzähliger  dritter 
unterer  Extremität  eine  nicht  vollkommen  symmetrische  Doppel- 
bildung dar.  Aber  auch  die  Diphallien  ohne  Verdoppelung  des  Achsen- 
skelettes sind  als  hintere  Duplicitäten  anzusehen,  wobei  sich  die  Ver- 
doppelung einmal  auf  den  phallischen  Anteil  (Eicheldiphallie  oder 
Penis  bifidus)  beschränkt,  das  andere  Mal  die  ganze  Kloake  und  den 
Kloakenhöcker  (Verdoppelung  des  Penis,  der  Urethra,  des  Scrotums. 
der  Blase,  des  Rectums)  oder  auch  das  übrige  kaudale  Körperende 
betrifft.  Die  Verknüpfung  mit  anderen  Fehlbildungen,  wie  etwa  mit 
Analatresien,  zeigt,  daß  hier  neben  Exzeßbildungen  auch  Hemmungs- 
bildungen eine  Rolle  spielen. 

Im  Schrifttum  finden  sich  einzelne  Fälle  von  Penisfehlbildungen 
beschrieben,  die  noch  durch  Besonderheiten  ausgezeichnet  sind.  Hierzu 
zählt  eine  Beobachtung  von  Albrecht,  welcher  bei  einer  penoskrotalen 
Hypospadie  an  der  rechten  Skrotalseite,  in  der  Genitoskrotalgegend 
ein  Teratom  finden  konnte,  welches  einen  nach  vorne  gerichteten, 
zweiten  perinealen  Penis  mit  deutlicher  Glans  und  Präputium  erkennen 
ließ.  Die  histologische  Untersuchung  ergab  ein  einheitliches  Corpus 
cavernosum  dieses  zweiten  Penis;  klinisch  auffallend  war  weiter  nur 
ein,  und  zwar  linkes  Corpus  cavernosum  am  normal  gelegenen  Glied. 
Albercht  vermutete,  daß  durch  das  Teratom  der  rechte  Penisschwell- 
körper  abgelenkt  wurde  und  später  zur  Bildung  einer  Glans  mit  Vor- 
haut anregte.  Schneider,  wie  auch  Priesel  hingegen  halten  das  Vor- 
liegen eines  perinealen  Teratomes  mit  Bildung  eines  organoiden  Penis 
für  wahrscheinlicher.  Eine  ähnliche  Beobachtung  machte  Davis  bei 
einem  7  Monate  alten,  sonst  normal  entwickeltem  Säugling,  welcher 
außer  einem  normal  entwickelten,  an  normaler  Stelle  gelegenen  Penis 
ein  gespaltenes  Scrotum  mit  palpablen  Hoden  zeigte  und  zwischen  den 
beiden  Skrotalwülsten  3  abnorme  Gebilde  aufwies,  welche  unterhalb 
des  Penis,  etwas  seitlich  der  Mittellinie  untereinander  gelegen  sind. 
Das  oberste,  größere  sah  wie  ein  kleiner  Penis  mit  Glans,  Vorhaut  und 
Urethralöffnung  aus;  das  darunterliegende  zweite  Gebilde  erwies  sich 
als  Hautausstülpung  ohne  Urethralöffnung,  während  das  dritte,  am 
kaudalsten  gelegene  wieder  wie  ein  kleiner  Penis  aussah.  Der  Anus  war 
eng,  Samenblasen  und  Prostata  nicht  zu  tasten.  Das  durch  eine  pla- 
stische Operation  gewonnene  Material  zeigte  bei  der  histologischen 
Untersuchung,  daß  das  erste  Gebilde  ein  gut  entwickelter  Penis  mit 
Glans  und  Schwellkörpern  war,  das  zweite  aus  Hohlräumen  bestand, 
welche  eine  harnröhrenähnliche  Schleimhautauskleidung  zeigten  und 
schließlich  das  dritte  Gebilde  kein  Penis,  sondern  ein  Teratom  war.  Zu 
erwähnen  wäre  hier  noch  eine  Beobachtung  von  Hofmokl,  der  eine 
quere  Spaltung  der  Glans  penis  neben  einer  Phimose  bei  einem 
63jährigen  Manne  feststellen  konnte  und  die  Spaltbildung  als  ange- 
boren ansieht.  Nach  Schneider  stellt  diese  jedoch  wahrscheinlich  eine 
erworbene  Verunstaltung  der  Glans  penis  dar. 

3.  Die  Penisverlagerungen 

Diese  stellen  ein  äußerst  seltenes  Vorkommnis  dar.  R.  Meyer 
konnte  1909  eine  eigenartige  Verlagerung  des  Penis  demonstrieren,  die 
einen  7  Monate  alten  Fetus  mit  Kloakenbildung,  Atresia  ani  et  ure- 
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thrae,  sowie  hochgradig  deformiertem  Becken  betroffen  hat.  Der  Penis 
war  in  diesem  Falle  dorsal  verlagert  und  unterhalb  des  Steißbeines  ge- 
legen, weshalb  Meyer  diese  Verlagerung  als  Penis  subcoccygeus 
bezeichnete.  Im  Schrifttum  finden  sich  weiter  abnorme  Lagen  des 
Penis  bei  Penisverdoppelungen,  insbesondere  bei  der  Duplicitas  hori- 
zontalis,  wie  hier  auch  die  sonderbaren  Stellungen  des  Penis  bei  den 
sirenoiden  Fehlbildungen  zu  erwähnen  sind  (vgl.  Gruber,  Priesel, 


Fig.  39.  Penis  perinealis  mit  Defekt  des  Scrotums  (Ansicht  von  dorsal). 
Gut  entwickelter  Penis  mit  deutlicher  Glans,  dammwärts  gelegen.  An  der  Unter- 
flache  des  Penis  median  eine  deutliche  Raphe,  welche  in  die  Raphe  des  Dammes 
übergeht.  Völliger  Mangel  des  Scrotums.  Rechts  Leistenhoden,  links  der  Hoden 
in  der  Genitokruralfalte.  Anus  klaffend.  3h  altes  männl.  Neugeborenes.  Samm- 
lung d.  Pathol.-Anat.  Univ. -Inst.  Wien 

Nachmansohn  u.  a.).  Neugebauer  erwähnt  bei  einer  Frau  eine  zweite, 
penisartige  Clitoris  am  Damm.  Später  findet  sich  bei  Priesel  eine 
nicht  publizierte  Beobachtung  von  Kermauner  und  Maresch  von  Penis 
subcoccygeus.  Während  Meyer  die  Verlagerung  als  primär  ansah  und 
daraus  Schlüsse  auf  die  formbildenden  Kräfte  des  Mesenchyms  bei  der 
Penisentwicklung  zog,  nehmen  Kermauner  und  Maresch  als  führendes 
Moment  bei  der  Entstehung  dieser  abnormen  Lage  des  Penis  eine  ab- 
norme Verlagerung  des  Beckenausganges  durch  eine  hochgradige  Ver- 
kümmerung und  Deformierung  des  dorsalen  Anteiles  des  Beckens  an, 
wobei  der  Beckenausgang  nach  unten  und  hinten  zu  liegen  kommt. 

Selten  nur  wurde  eine  Verlagerung  des  Penis  hinter  das  Scrotum, 
ein  „Penis  perinealis"  (Priesel)  gefunden  (Fig.  39).  Pulvermacher  sah 
bei  einer  Kloakenfehlbildung  den  partiell  defekten  Penis  (nur  ein  Cor- 
pus cavernosum  war  entwickelt)  hinter  dem  Scrotum  liegen  und  Prie- 
sel berichtet  über  einen  Neugeborenen,  bei  welchem  sich  eine  der  Sym- 
physe entsprechende  Einziehung  fand,  welche  sich  nach  unten  auf  den 
im  Dammbereich  gelegenen  Penis  fortsetzte.  Derselbe  war  an  seiner 
Unterfläche  breit  verwachsen,  zeigte  eine  deutlich  entwickelte  Glans 
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und  Präputium,  sowie  eine  normale  Harnröhrenöffnung.  Die  deutlich 
sichtbare  Raphe  des  Gliedes  setzte  sich  unmittelbar  in  die  Dammraphe 
fort,  ein  Scrotum  fehlte.  An  Stelle  desselben  lediglich  stärker  gerun- 
zelte Haut.  Der  rechte  Hoden  fand  sich  vor  der  äußeren  Leistenöffnung 
der  linke  subkutan  in  der  Genitokruralfalte.  Priesel  sieht  in  dieser 
Fehlbildung  den  Ausdruck  einer  Wachstumshemmung  am  kaudalen 
Körperende,  wodurch  auch  das  Fehlen  des  Scrotums  erklärlich  ist. 
Weidenmüller  fand  bei  einem  Neugeborenen  eine  komplizierte  TJro- 
genitalmißbildung  mit  Atresia  ani,  präpeniler  Lage  des  Scrotums  und 
einen  Penis  scrotalis,  bzw.  perinealis.  Der  Penis  war  verkümmert  (nur 
ein  Corpus  cavernosum  penis  ausgebildet)  und  nach  rechts  torquiert. 
Daneben  bestand  noch  eine  Anomalie  der  Genitoperinealraphe  mit 
f  icheiförmigen  Umgreifen  der  Peniswurzel  durch  eine  senkrecht  von 
der  Längsraphe  angehende  Querraphe.  Formalgenetisch  nimmt  Wei- 
i'EK  :.iüller  eine  Unterentwicklung  der  Kloake  mit  starker  mesen- 
chymaler Einengung  und  kaudalwärts  gerichteter  Penisentwicklung 
an,  sowie  eine  Verschiebung  des  Scrotalbildungsfeldes  nach  kranial 
und  Ausbildung  eines  präpenilen  Scrotums.  Schließlich  findet  sich 
noch  im  Schrifttum  eine  weitere  Beobachtung  von  Huffmann,  welcher 
bei  einem  Neugeborenen  ein  großes,  präpeniles  Scrotum  mit  beiden 
Hoden  fand,  der  7  cm  lange  Penis  lag  dahinter.  Am  Scrotum  selbst 
fand  sich  keine  Raphe,  die  Raphe  des  Dammes  ging  unmittelbar  in  die 
Penisraphe  über.  Glans  und  Meatus  waren  normal  gebildet,  die  Urethra 
durchgängig.  Vergesellschaftet  war  die  Fehlbildung  mit  einer  Cysten- 
niere  und  dystoper  Uretermündung.  Huffmann  erwähnt  eine  ähnliche 
Beobachtung  von  Francis,  bei  der  das  präpenile  Scrotum  und  der  Penis 
scrotalis  mit  umfänglichen  Defektbildungen  im  Bereiche  des  Urogeni- 
talsystems verknüpft  war. 


4.  Die  Mißbildungen  und  Anomalien  der  Glans,  des  Frenulums  und 

Präputiums 

Isolierte  Defekte  der  Glans  penis  stellen  ein  äußerst  seltenes 
Vorkommnis  dar  und  im  Schrifttum  findet  sich  lediglich  eine  Beob- 
achtung von  Atkinson,  bei  der  ein  kongenitaler  Defekt  der  Eichel  be- 
stand. Meist  ist  selbst  bei  hochgradiger  Verkümmerung  des  Penis  die 
Glans  mehr  oder  minder  gut  entwickelt.  Andererseits  kennen  wir  wie- 
der Penismißbildungen,  die  auf  die  Glans  beschränkt  sind,  wie  der 
Verschluß  des  Urethralostiums,  die  Imperforatio  glandis,  die  Orifizial- 
gänge,  wie  auch  die  Glans  allein  Sitz  von  abnormer  Ausmündung  der 
Urethra  sein  kann  (Eichelhypospadie,  bzw.  -epispadie)  und  auch  selb- 
ständige Verdoppelungen  der  Glans  (Diphallia  glandaris)  vorkommen 
können.  Eine  von  Wini  warter  erwähnte  Beobachtung  von  Daunie,  die 
in  einem  eigenartigen  Auswuchs  an  der  Dorsalseite  der  Eichel  bestand, 
faßt  Schneider  als  Pseudobiglandie  auf.  Die  von  Hofmokl  be- 
schriebene quere  Spaltung  der  Glans  wurde  bereits  erwähnt.  Durch 
amniotische  Stränge  hervorgerufene  Schnürringe  im  Glansbereich 
wurden  gelegentlich  gesehen  (Goldmann,  Bihan).  Selten  sind  Cysten - 
bildungen  an  der  Glans,  wie  sie  Cestan  beschrieben  hatte,  der  eine 
oberflächlich  teils  von  Mucosa,  teils  von  Haut  bedeckte  erbsengroße 
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Cyste  mit  einer  zylinderepithelähnlichen  Auskleidung  sah  und  diese  als 
kongenital  auffaßte. 

Das  Frenulum  zeigt  schon  normalerweise  eine  individuell  ver- 
schiedene Ausbildung  (R.  Meyer).  Manchmal  stellt  es  eine  lange,  bis 
fast  an  die  Urethralöffnung  heranreichende  Falte  dar,  manchmal 
wieder  ist  es  kurz  und  niedrig.  Besonders  eine  abnorme  Kürze  des 
Frenulums  kann  das  Zurückschieben  der  Vorhaut  behindern,  wie  auch 
bei  zurückgeschobener  Vorhaut  infolge  Zugwirkung  des  abnorm  kurzen 
Frenulums  paraphimotische  Zustandsbilder  hervorgerufen  werden 
können  (Ehrmann).  Gelegentlich  kann  ein  abnorm  kurzes  Frenulum 
auch  zu  einer  Verkrümmung  des  Gliedes  nach  abwärts  Anlaß  geben 
und  in  hochgradigen  Fällen  (z.  B.  Moncorps)  kann  die  Harnröhren- 
öffnung von  unten  her  durch  eine  dünne  Hautfalte  teilweise  überlagert 
sein,  die  dem  abnorm  kurzen  Frenulum  entspricht,  welches  sich  dann 
in  das  der  Glans  adhärente  Präputium  fortsetzt,  so  daß  eine  phimo- 
tische  Verengung  resultiert  (vgl.  auch  Popper).  Ein  vollkommenes 
Fehlen  des  Frenulums  findet  sich  als  Teilerscheinung  der  Eichelhypd- 
spadie  (siehe  dort).  Ferner  wurden  bandartige  Verbindungen  zwischen 
Glans  und  Präputium  in  den  dorsalen  oder  seitlichen  Partien  als 
,,Pseudofrenulum  praeputii"  beschrieben  (Porosz,  Zaffagnini), 
die  jedoch  als  Restzustände  entzündlicher  Veränderungen  anzusehen 
sind  (vgl.  Maresch  und  Chiari).  Das  gelegentliche  Vorkommen  von 
Frenulargä ngen  wurde  oben  erwähnt. 

Der  angeborene  Mangel  des  Präputiums  ist  ein  sehr  seltenes 
Vorkommnis  und  soll  schon  im  Altertum  bekannt  gewesen  sein  (vgl. 
Roth).  Meist  liegen  keine  vollständigen  Defektbildungen  vor,  sondern 
schmale  Reste  des  Präputiums  sind  im  Bereiche  des  Sulcus  coronarius 
zu  erkennen.  Erblichkeit  solcher  Defektbildungen  der  Vorhaut  wurde 
beobachtet  (Levy,  Schneider,  James).  Partielle  Defekte  des  Prä- 
putiums sind  häufige  Vorkommnisse  bei  den  Hypo-  und  Epispadien, 
wie  auch  den  Verdoppelungen  der  Urethra  (siehe  dort).  Sie  stellen  zu- 
meist breit  klaffende  Lücken  und  Spaltbildungen  der  Vorhaut  dar.  Als 
geringste  Grade  solcher  Fehlbildungen  sind  feine  Spaltbildungen  an 
der  Unterseite  des  Präputiums  aufzufassen  (Sievers),  wobei  die  Ure- 
thra in  solchen  Fällen  geschlossen  ist.  Das  Vorkommen  von  Prä- 
putialgängen  wurde  schon  erwähnt  (vgl.  S.  960).  Die  praktisch  wich- 
tigste Anomalie  der  Vorhaut  stellt  die  Phimose  dar  (von  griechisch 
(pLjuöaj  —  ich  kneble,  stopfe  den  Mund).  Man  versteht  darunter  jenen 
Zustand,  bei  dem  das  Zurückstreifen  der  Vorhaut  erschwert  oder  un- 
möglich ist  (Kaufmann)  oder,  wie  dies  Schröder  definiert,  ein  „dauernd 
bestehendes  Mißverhältnis  zwischen  der  Eichelgröße  und  ihrem  Um- 
fang und  Weite  und  Öffnung  des  Vorhautmantels"  besteht.  Solche 
Zustände  können,  wie  dies  bereits  Celsus  bekannt  war,  angeboren  oder 
erworben  vorkommen.  Die  Häufigkeit  der  angeborenen  Phimosen 
beträgt  nach  Kaufmann,  wie  auch  Schmidt  2  %,  nach  Jensen  (Unter- 
suchung Heerespflichtiger)  2,4%.  Beim  Neugeborenen  hängt  das 
innere  Blatt  des  Präputiums  mit  dem  Epithel  der  Glans  noch  fest  zu- 
sammen (Membrana  balano-präputialis),  wobei  sich  diese  Verklebung 
auch  noch  auf  die  Präputialöffnung  fortsetzen  kann  (Conglutinatio 
orificii  praeputii).  Die  Lösung  der  Epithel verklebungen  setzt  in  den 
ersten  Lebenswochen  ein  und  schreitet  zentral  langsam  fort,  wobei 
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diese  Verklebungen,  am  längsten  in  der  Gegend  des  Sulcus  coronarius 
erhalten  bleiben  (Bökai,  Kaufmann).  Infolge  dieser  epithelialen  Ver- 
klebungen besteht  beim  Neugeborenen  eine  mangelhafte  Rückstreif- 
barkeit  der  Vorhaut,  die  auch  als  ,, physiologische  Phimose"  (Wini- 
warter)  bezeichnet  wurde.  Nach  Temming  finden  sich  bei  90  %  aller 
Säuglinge  unter  6  Wochen,  die  mit  der  Diagnose  Phimose  in  ärztliche 
Behandlung  kommen,  keine  echte  Verengerung  der  Vorhaut,  sondern 


Fig.  40.   Angeborene  hypertrophische  Phimose,  Längsschnitt,  Lupenvergr. 
Nach  Maresch-Chiari,  Hdb.  path.  Anat.  Bd.  VI./?,  S.  191 

eine  solche  ,,Pseudophiniose".  Diese  Verklebungen  bilden  sich  von 
selbst  im  Laufe  der  nächsten  Zeit  zurück,  sind  auch  stumpf  lösbar. 
Nach  Bökai  ist  die  Lösung  dieser  Epithel  verklebungen  etwa  im  3.  Le- 
bensjahr weitgehend  eingetreten.  Für  solche,  während  der  ersten  Le- 
bensjahre —  eine  normale  Weite  der  Präputialöffnung  vorausgesetzt  — 
unblutig  behebbare  Phimosen  hat  Glass  die  Bezeichnung  ,,Pseudo- 
phimose"  vorgeschlagen.  Die  angeborene  Phimose  entwickelt  sich  in 
der  Regel  erst  nach  der  Gebirrt  (Schneider,  Priesel),  bzw.  offenbart 
sich  erst  später  in  den  ersten  Kinderjahren.  Deshalb  hat  auch  Gruber 
vorgeschlagen,  statt  von  ..kongenitaler"  von  einer  ,, infantilen"  Phi- 
mose zu  sprechen.  Ein  bestimmtes  Alter  für  die  Entstehung  der  Phi- 
mose läßt  sich  nach  Kaufmann  nicht  angeben,  nachBoKAi  fällt  sie  etwa 
in  das  3.  Lebensjahr,  zu  welchem  Zeitpunkt  die  Lösung  der  physiolo- 
gischen Epithelverklebungen  zwischen  Glans  und  Vorhaut  abgeschlos- 
sen sein  soll.  Winiwarter  erklärt  die  angeborene  Phimose  aus  Wachs- 
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t  ums  Verschiedenheiten  zwischen  Glans  und  Präputium,  die  sich  etwa 
im  2.  Lebensjahr  bemerkbar  machen. 

Nach  Wini warter  ist  das  Wesentliche  bei  der  Phimose  die  Enge 
der  Präputialöffnung,  die  das  Zurückstreifen  der  Vorhaut  über  die 
Glans  verhindert,  während  Kaufmann  besonderen  Wert  auf  die  Starr- 
heit und  Enge  des  Präputialringes  legt,  die  wieder  auf  entzündliche 
Veränderungen,  Vernarbung  kleiner  Epithelläsionen  als  Folge  wieder- 
holter Repositionsversuche  zurückgeht,  wie  auch  die  wechselnde  Aus- 
bildung der  Ringfasersysteme  des  Präputiums  einen  Einfluß  haben  soll 
(Scherber). 

Die  Phimose  kann  verschieden  stark  ausgeprägt  sein  und  so  finden 
sich  auch  Grenzfälle  bzw.  Übergänge  zu  normalen  Zuständen.  Das 
Präputium  kann  abgesehen  von  der  Enge  und  Starrheit  der  Vorhaut- 
öffnung im  übrigen  normal  sein.  Häufiger  findet  sich  eine  stark  ent- 
wickelte Vorhaut,  die  rüsselförmig  die  Eichel  überragt  (Präputium 
perlongum),  eine  hypertrophische  Phimose  (Fig.  40).  Der  frei 
vorragende  Teil  der  Penishaut  ist  leicht  spiralig  gedreht,  die  enge  Prä- 
putialöffnung liegt  in  der  Tiefe  des  oft  trichterförmig  gestalteten 
äußeren  hypertrophischen  Vorhautblattes.  Die  Länge  des  inneren  Prä- 
putialblattes  entspricht  meist  der  Eichellänge.  Während  das  äußere 
Blatt  stark  gefältet  und  derb  erscheint,  zeigt  das  innere  eine  normale 
Beschaffenheit.  Bei  anderen  Formen  liegt  die  dünne  und  kurze  Vor- 
haut straff  der  Glans  penis  an,  zeigt  eine  enge  Präputialöffnung,  die 
von  einem  feinsäumigen,  häutigen  Rand  umgeben  ist,  —  atropische 
Phimose.  Die  Haut  des  Präputiums  ist  dünn,  leicht  verletzbar,  zeigt 
durchscheinende  Gefäße  und  neigt  zu  Einrissen.  Ubergangsformen 
zwischen  hypertrophischer  und  atrophischer  Phimose  sind  möglich.  Bei 
beiden  Formen  ist  oft  zusätzlich  das  Frenulum  verkürzt,  schmal  und 
niedrig,  so  daß  dadurch  die  Verengerung  noch  verstärkt  wird.  Die 
Enge  der  Präputialöffnung  schwankt,  doch  ist  weniger  für  den  Grad 
der  Phimose  die  Weite  der  Vorhautöffnung  maßgebend,  als  vielmehr 
der  tiefer  gelegene  starre  Präputialring.  Das  histologische  Verhalten 
der  angeborenen  Phimose  konnte  nur  selten  in  reiner  Form  studiert 
werden,  da  schon  sehr  bald  entzündliche  Veränderungen  aufzutreten 
pflegen.  Bei  der  atrophischen  Phimose  erweist  sich  besonders  das 
äußere  Vorhaut blatt  als  sehr  dünn,  die  zirkulären  Faserzüge  der 
Zwischenlamelle  sind  spärlicher  als  normal  entwickelt.  Hermann  und 
Stüttgen  haben  darauf  hingewiesen,  daß  sich  die  atrophische  Phimose 
in  jungen  Jahren  mit  einer  Sklerosie- 
rung der  Glans  und  Urethralstenose 
durch  chronisch  entzündliche  Einflüsse 
kombinieren  kann.  Bei  der  hypertrophi- 
schenForm  hingegen  erweist  sich  histo- 
logisch das  äußere  Präputialblatt  als 
sehr  stark  verdickt  (vgl.  Maresch  und 
Chiari,  Fig.  40). 

Die  Folgen  der  Phimose  bestehen 

in  einer  Erschwerung  der  Harnentlee-  „.    , ,   „  , 

...                       °.        ,    ,,  biß.  41.  V  orhautcysten.  Nach 

rung,  die  vorerst  zu  einer  ballonartigen  Maresch-Chiari,  Hdb.  path.Anat. 

Auftreibung  des  Präputialsackes  wäh-  Bd. 
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rend  der  Miktion  führen  kann  (Kaufmann).  Infolge  Restharn,  Zer- 
setzung des  Urins,  wie  auch  Smegmastauungen  kommt  es  sehr 
bald  zu  sekundären  Infektionen,  die  durch  kleine  entzündliche 
Epithelverluste  am  inneren  Vorhautblatt  und  an  der  Oberfläche  der 
Glans  zu  Granulationsgewebsbildungen  mit  nachfolgender  partieller 
oder  totaler  Verwachsung  zwischen  Glans  und  Präputium  führen 
können  und  so  die  Schwierigkeit  der  Reponierbarkeit  der  Vorhaut  noch 
verstärken.  Kalkinkrustationen  des  Smegmas  und  des  zersetzten 
Harnes  führen  zum  Auftreten  von  Präputialsteinen,  die  von  beträcht- 
licher Größe  und  zahlreich  sein  können  (vgl.  Maresch  und  Chiari).  Bei 
längerem  Bestand  einer  Phimose  können  auch  übermäßig  gewucherte 
spitze  Condylome  und  schließlich  auch  Carcinome  auftreten,  die  ihrer- 
seits wieder  zu  einer  weiteren  mechanischen  Verengerung  des  Prä- 
putiums führen.  Der  Zusammenhang  zwischen  Phimose  und  Carcinom 
ist  wiederholt  im  Schrifttum  diskutiert  worden  und  die  angegebenen 
Prozentzahlen  schwanken  zwischen  15  und  100%  (vgl.  Schröder). 
Nach  Engel  findet  sich  bis  zu  87  %  der  Fälle  von  Peniscarcinomen  in 
der  Vorgeschichte  eine  Phimose.  Zahlreiche  Beobachtungen  (Foederl, 
Englisch,  Engel  u.  a.)  zeigen  ein  mehr  als  zufälliges  Zusammentreffen 
von  Krebs  des  Penis  und  Phimose.  Als  weitere  Folge  der  erschwerten 
Miktion  treten  Stauungserscheinungen  in  den  harnableitenden  Wegen 
auf,  die  bis  zur  hydronephrotischen  Nierenatrophie  führen  können,  wie 
auch  häufig  sekundäre  Infektionen  des  Harntraktes  beobachtet  werden. 
Die  nur  unter  starkem  Pressen  mögliche  Harnentleerung  kann  zu 
Hernienbildung  (Kempe,  Schmidt,  Kreide  u.  a.),  zu  Hydrocelen 
(Kreide,  Schmidt,  Karewski  u.  a.),  sogar  zum  Vorfall  des  Mastdarmes 
führen  (Maresch  und  Chiari).  Beim  Erwachsenen  kann  durch  die  Phi- 
mose eine  Behinderung  der  Erektion,  wie  auch  der  Kohabitation  be- 
stehen. 

5.  Angeborene  Cysten  des  Präputiums,  des  Penis  und  der  Genito- 

perinealraphe 

Kennzeichnend  für  die  selten  vorkommenden  angeborenen  Cysten - 
bildungen  im  Bereiche  des  äußeren  Genitales  ist  ihre  Lage  in  der  Mittel- 
linie, im  Bereiche  der  Raphen  bzw.  knapp  daneben,  an  der  Unterfläche 
der  Vorhaut  (Fig.  41)  oder  des  Gliedes.  Sie  bevorzugen  nach  Ohno  die 
Gegend  des  Vorhautbändchens,  die  Vorhautraphe,  die  Raphe  des  Penis 
und  des  Hodensackes.  Sie  sind  unter  der  Haut  gelegen,  verschieblich, 
im  Vorhautbereich  zwischen  den  beiden  Blättern  des  Präputiums  ent- 
wickelt. Die  Cysten  können  wechselnde  Größe  zeigen,  sind  zumeist 
klein,  durchschnittlich  erbsengroß,  selten  größer  (z.  B.  Griffen  und 
Segall;  nußgroß).  In  der  Regel  treten  sie  solitär  auf,  selten  multipel, 
wobei  dann  die  Cysten  rosenkranzartig  aufgereiht  hintereinander  liegen 
(z.  B.  Mermet).  Die  kugeligen  Cysten  sind  zu  allermeist  einkämmrig, 
selten  mehrkämmrig.  Je  nach  dem  sie  auskleidenden  Epithel  können 
unterschieden  werden:  1.  Cysten  mit  einfachen  oder  geschichteten 
Zylinderepithel  als  Auskleidung,  die  einen  serös-schleimigen  Inhalt  auf- 
weisen und  als  Schleimcysten  bezeichnet  werden  und  2.  solche 
Cysten,  welche  eine  Auskleidung  mit  nicht  verhornenden  Pflaster- 
epithel zeigen  und  einen  atherombreiähnlichen  Inhalt  aufweisen.  Nie- 
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mals  wurden  Anhangsgebilde  der  Haut  in  diesen,  auch  als  Dermoid- 
Epidermoid-  (König)  Cysten  bezeichneten  Bildungen  gefunden.  Ge- 
legentlich wurde  das  Vorkommen  von  Mischformen  beobachtet 
(Thöle,  Gutmann).  Einschlägige  Beobachtungen  stammen  von  Eng- 
lisch, Danillon,  Mermet,  Griffen  und  Segall,  Gerulanos,  Caubert, 
Wechselmann,  Paetzold,  Gutmann,  R.  Meyer,  W.  H.  Schultze,  Fantl, 
Koenig,  Ohno,  Fischer,  Roello,  Hajos,  Mensch,  Anro,  Ottow,  Neff, 
Prakken,  Matzumoto  u.  a.  Manchmal  wurde  auch  eine,  meist  gonor- 
rhoische Infektion  von  Raphecysten  am  Penis  beobachtet  (Vörner). 
Die  seltenen  erworbenen  Cystenbildungen  am  Penis  können  überall 
gelegen  sein,  sind  in  der  Regel  von  Pflasterepithel  ausgekleidet  und 
verdanken  entzündlichen  oder  traumatischen  Reizen  ihre  Entstehung 
(vgl.  Maresch  und  Chiari). 

Entwicklungsgeschichtlich  nimmt  R.  Meyer  eine  genetische  Be- 
ziehung dieser  Cysten  zu  den  akzessorischen  Gängen  an  der  Unter- 
fläche des  Penis  an,  wie  sie  beim  Schluß  der  Urethralrinne  durch  lokale 
Gewebsabberationen  und  Bestehenbleiben  von  Epithelresten  ent- 
stehen. Sie  würden  demnach  aus  dem  epithelialen  Bildungsmaterial 
der  Urethra  entstehen,  wobei  die  epidermoidale  Auskleidung  mancher 
Cysten  durch  Prosoplasie  des  Epithels  entstanden  angesehen  wird.  Die 
weiter  rückwärts  gelegenen,  skrotoperinealen  Cysten  hingegen  würden 
nach  R.  Meyer  auf  erhaltengebliebene  Reste  des  entodermalen  Epi- 
thels der  Kloakenmembran,  tiefer  gelegene  Cysten  auf  persistierende 
Reste  des  Kloakenganges  zurückgehen. 

Mesenchymale  Überschußbildungen  in  Form  lappiger  Hautan- 
hänge in  der  Perinealraphe  beschrieb  Chiari.  Zischka  konnte  bei  einem 
3  Wochen  alten  Säugling  eine  rüsselförmige  Verdickung  des  Prä- 
putiums beobachten,  die  sich  bei  der  histologischen  Untersuchung  als 
durch  vermehrtes  junges  Bindegewebe  und  ungemein  weite  Lymph- 
gefäßräume im  Bindegewebe  des  Präputiums  bedingt  erwies  und  als 
eine  Elephantiasis  congenita  lymphangiectatica  praeputii  aufgefaßt 
wird.  Eine  Anomalie  im  Bereiche  der  Genitoperinealraphe  bei  einer 
komplizierten  urogenitalen  Mißbildung  mit  Atresia  ani,  Penis  scrotalis 
und  präpenilem  Scrotum  konnte  Weidenmüller  beobachten. 

V.  Die  Mißbildungen  des  Scrotums 

Die  Entwicklungsstörungen  des  Scrotums  stellen  in  der  Regel 
keine  selbständigen  Fehlbildungen  dar,  sondern  finden  sich  lediglich 
im  Rahmen  anderer  Genitalmißbildungen.  Die  Unabhängigkeit  in  der 
Entwicklung  des  Hodensackes  zeigt  sich  bei  der  Anorchie,  bei  welcher 
in  der  Regel  das  Scrotum  gut  entwickelt  ist,  nur  vereinzelt  fehlte  es  in 
einschlägigen  Fällen  (R.  Meyer).  Weiteres  sah  Scrotalmangel  Prie- 
sel  bei  perinealer  Lage  des  Penis  (vgl.  Fig.  39),  wie  solche  Fehlbildun- 
gen auch  bei  einer  Störung  des  Wachstums  der  Pars  pelvina  des  Sinus 
urogenitalis,  vor  allem  bei  Kloakenfehlbildungen  vorkommen  können. 
Die  Selbständigkeit  der  Scrotalentwicklung  findet  sich  auch  bei  den 
Penis  Verkümmerungen,  wie  sich  auch  der  Hodensack  unabhängig  vom 
Descensus  der  Hoden  entwickelt.  Wohl  leidet  bei  der  Hodenretention 
die  weitere  Entwicklung  des  Scrotums,  bei  einseitiger  Retention  ist  die 
zugehörige  Scrotalhälfte  meist  verkleinert,  von  stark  gerunzelter  Haut 
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bedeckt,  die  Scrotalraphe  nach  seitlich  zu  verschoben.  Bei  höher- 
gradigen  Hypospadien  kann  das  Scrotum  gespalten  erscheinen,  wobei 
diese  Spalt bildung  nur  vorgetäuscht  wird  durch  die  sich  entwickelten, 
erhalten  gebliebenen  Geschlechtswülste,  während  die  Scrotalfeldent- 
wicklung  sistiert.  Echte  Verdoppelung  des  Hodensackes  findet  sich 
bei  der  Diphallie  (siehe  dort),  gelegentlich  auch  in  Form  zweier  aus- 
gebildeter Scrotalraphen,  die  zwischen  sich  ein  Mittelfeld  einschließen. 
Eine  präpenile  Lage  des  Scortums  kommt  manchmal  bei  schweren 
Graden  von  Hypospadie  vor,  wurde  jedoch  auch  ohne  Hypospadie 
beobachtet  (Francis,  Weidenmüller,  Huffmann),  wobei  dann  meist 
komplizierte  Urogenitalmißbildungen  mit  Verlagerung  des  Penis  vor- 
liegen (vgl.  auch  Penisverlagerungen).  Die  Scrotalraphe  fehlt  in  solchen 
Fällen,  bei  denen  eine  Entwicklung  des  Scrotums  aus  den  kranial  des 
Phallus  gelegenen  Anteilen  der  Geschlechtswülste  anzunehmen  ist. 
Eine  angeborene  elephantiastische  Verdickung  des  Scrotums  erwähnt 
Zschau.  Über  Cystenbildungen  in  oder  knapp  neben  der  Raphe  des 
Hodensackes,  wie  über  Scrotalgänge  wurde  berichtet.  Nicht  so  selten 
ist  das  Scrotum  Sitz  von  angeborenen  oder  auf  angeborener  Grundlage 
sich  entwickelnden  Geschwülsten  (Dermoide,  Teratome,  Lymph- 
angiome u.  ä.),  die  zu  einer  Vergrößerung  des  Hodensackes  führen  und 
sich  schon  in  frühen  Lebensalter  manifestieren  können. 
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